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CONSIDÉRATIONS  TtÉNÉRALES 

Les  progrès  réalisés  dans  la  deuxième  moitié  du  siècle  dernier  par 
l'investigation  clinique  et  anatomique  ont  permis  de  dégager  dans  la 
pathologie  médullaire  quelques  entités  morbides  bien  définies:  parmi 
ceux  qui  ont  le  plus  contribué  à  les  isoler  et  à  développer  nos 
connaissances  dans  ce  domaine,  une  place  prépondérante  appartient 
à  Duchenne  (de  Boulogne)  et  à  Charcot.  Avec  les  seules  ressources 
de  la  clinique,  avec  ses  qualités  d'observateur  génial,  Duchenne, 
parmi  tant  d'autres  découvertes,  a  édifié  les  premières  assises  de 
l'atrophie  musculaire  progressive  et  de  l'ataxie  locomotrice.  Charcot, 
appliquant  à  l'étude  des  maladies  nerveuses  la  méthode  anatomo- 
clinique  créée  par  Laennec,  imprima,  tant  en  France  qu'à  l'étranger, 
une  impulsion  considérable  à  cette  branche  de  la  médecine. 

Les  progrès  réalisés  se  mesurent  à  la  simple  comparaison  de  nos 
traités  classiques  modernes  avec  les  traités  de  la  première  moitié  du 
siècle  dernier,  celui  d'Ollivier  (d'Angers)  entre  autres  (1827). 

L'édification  de  la  pathologie  médullaire  a  trouvé  un  appui  solide 
dans  l'anatomie  et  la  physiologie  expérimentale  :  les  découvertes 
de  Magendie  (1822-1839)  sur  les  fonctions  des  racines  antérieures  et 
postérieures,  de  Mûller  et  de  Marshall  Hall  (18.'i7)surles  mouvements 
réflexes,  de  Pflïiger  (1853)  sur  les  lois  qui  les  régissent,  les  lois  de 
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dégénérescence  dues  à  Waller  (1856)  et  les  conclusions  qu'il  en  a 
tirées,  à  savoir  que  la  partie  antérieure  de  la  moelle  épinière  est  le 
centre  trophique  des  racines  antérieures,  que  le  ganglion  spinal  est 
le  centre  trophique  des  racines  postérieures;  tout  ce  faisceau  de 
découvertes  a  puissamment  facilité  l'élude  des  maladies  de  la  moelle. 
Il  faudrait  encore  évoquer  toutes  les  expériences  mémorables  de 
Cl.  Bernard,  de  Schiff,  de  Brovvn-Séquard,  de  Van  Deen,  deVulpian. 
Avec  VÉlectrisation  localisée  et  la  Physiologie  des  mouvements  de 
Duchenne,  l'étudiant  qui  désire  avoir  sur  les  fonctions  de  la  moelle 
épinière  autre  chose  que  des  notions  vagues  et  superficielles,  devrait 
choisir  comme  introduction  à  l'étude  de  la  pathologie  médullaire 
l'article  Moelle  de  Vulpian  [Dictionnaire  encyclopédique  des  sciences 
médicales),  pur  chef-d'œuvre  d'esprit  critique  et  de  jugement. 

La  physiologie  a  été  un  guide  précieux  pour  l'étude  des  maladies 
delà  moelle,  en  incitant  les  cliniciens  à  examiner  chez  l'homme  les 
variations  des  grandes  fonctions  nerveuses,  que  les  physiologistes 
avaient  enregistrées  sur  l'animal  au  cours  de  leurs  expériences,  et  en 
orientant  les  esprits  sur  l'importance  des  localisations  anatomiques 
et  fonctionnelles  :  c'est  ainsi  qu'ont  été  posés,  en  ce  qui  concerne  la 
pathologie  médullaire,  les  premiers  jalons  de  la  méthode  anatomo- 
clinique. 

Les  phénomènes  observés  chez  l'animal  furent  recherchés  chez 
l'homme  dans  toutes  les  circonstances  où  ils  étaient  susceptibles  de 
se  manifester;  mais  avec  combien  plus  de  finesse  et  de  précision, 
grâce  à  l'association  de  l'analyse  subjective  à  l'observation  purement 
objective.  De  même,  dans  leurs  recherches  anatomiques  sur  la  locali- 
sation des  maladies,  les  cliniciens  se  laissaient  guider  par  les 
conditions  expérimentales  dans  lesquelles  les  mêmes  phénomènes 
avaient  été  vus  par  les  physiologistes. 

Peu  à  peu  le  perfectionnement  des  méthodes  d'observation  a 
montré  tout  le  parti  qu'on  peut  tirer  de  l'étude  détaillée  des  troubles 
de  lamotilité,dela  sensibilité,  des  réflexes,  des  troubles  sphinclériens, 
des  troubles  trophiques  :  non  seulement  de  leur  existence,  mais  de 
leurs  caractères,  de  leur  étendue,  de  leurs  variations,  de  leurs 
combinaisons.  Qiï'û  suffise  de  rappeler  les  merveilleux  avantages  que 
nous  retirons  quotidiennement  de  l'état  des  réflexes  tendineux,  dont 
l'examen  n'a  été  introduit  en  clinique  que  depuis  187.")  par  Erb  et 
Westphal,  de  celui  des  réflexes  cutanés,  dont  certaines  variations, 
telles  que  celle  du  réflexe  cutané  plantaire  ou  signe  de  Babinski,  ont 
une  valeur  de  premier  ordre,  do  la  topographie  des  atrophies  muscu- 
laires, dont  la  distribution  radiculaire  n'a  été  démontrée  que  dans 
cesdernièresannées(Dejerine),  après  qu'il  fut  établi  par  Laehr  que  les 
anesthésies  cutanées  de  la  syringomyélie  ont  une  semblable  topo- 
graphie. 

L'anatomie  pathologique  de  la  moelle  a  subi  le  contre-coup  des 
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méthodes  de  perfectionnement  introduites  dans  l'étude  de  l'histologie 
en  général.  On  ne  se  borne  plus,  comme  au  temps  de  Gruveilhier  qui 
n'en  avait  pas  moins  entrevu  les  dégénérations  secondaires,  à  un 
simple  examen  macroscopique.  Il  n'est  plus  besoin,  à  l'exemple  de 
L.  Tiirck,  de  rechercher  les  corps  granuleux,  indices  de  la  dégéné- 
ration de  la  fibre  nerveuse,  dans  de  petits  fragments  prélevés  au 
moyen  de  ciseaux  sur  les  tissus  présumés  malades. 

La  méthode  des  coupes  sériées,  les  nouveaux  procédés  de  colo- 
ration, dont  quelques-uns  sont  spéciaux  à  l'étude  du  système  ner 
veux  (méthodes  de  Weigert,  de  Marchi,  de  Nissl),  ont  simplifié  la 
tâche  en  même  temps  qu'ils  ont  [)récisé  les  résultats.  Cette  heureuse 
évolution  de  l'anatomie  pathologique  a  considérablement  contribué 
à  élargir  nos  connaissances  en  anatomie  normale  et,  par  la  méthode 
des  dégénérations  secondaires,  qui  permet  de  suivre  le  trajet  des 
faisceaux  et  des  fibres,  l'étude  des  rapports  qui  existent  entre  les 
ditYérentes  parties  du  névraxe  est  aujourd'hui  très  avancée. 

L'anatomie  pathologique  de  la  moelle  est  actuellement  bien  connue 
dans  ses  grandes  lignes,  grâce  aux  travaux  de  L.  Tiirck,  Charcot, 
Bouchard,  Vulpian,  Luys,  Virchow,  Friedreich,  Leyden,  etc. 

La  méthode  de  Golgi,  si  bien  utdisée  par  Ramon  y  Cajal,  a  profon- 
dément modifié  nos  idées  sur  les  rapports  des  éléments  nerveux 
entre  eux;  il  était  admis  autrefois,  sur  la  foi  des  travaux  de  Gerlach, 
que  les  rapports  des  éléments  nerveux  entre  eux  se  font  par  des 
réseaux  :  à  la  suite  des  recherches  de  Ramon  y  Cajal,  V.  Kôlliker, 
V.  Lenhossek,  leur  indépendance  a  été  proclamée,  et  aujourd'hui  on 
admet  que  chaque  cellule  nerveuse,  avec  ses  prolongements  prolo- 
plasmiques,  cylindraxile,  et  leurs  arborisations,  n'entre  en  relation 
avec  les  autres  éléments  nerveux  que  par  simple  contact  :  elle 
constitue  un  organe  libre,  un  neurone.  Cette  opinion  a  été  combattue 
par  quelques  histologistes  et  plus  particulièrement  par  ceux  qui  ont 
le  plus  contribué  à  démontrer  la  structure  fibrillaire  de  la  cellule  ner- 
veuse, Bethe  et  Apathy,  entre  autres.  Ils  ont  admis  la  continuité 
des  fibrilles  intracellulaires  et  extracellulaires.  Plus  récemment, 
Ramon  y  Cajal,  utilisant  les  résultats  d'une  nouvelle  méthode  d'im- 
prégnation à  l'argent,  s'est  encore  prononcé  pour  l'indépendance  des 
neurones  et  leurs  rapports  par  contact,  qui  avaient  été  logiquement 
déduits  de  l'étude  des  dégénérescences  chez  l'homme  et  chez  l'animal. 

Les  lésions  de  la  moelle  ne  sont  pas  toujours  primitives  ;  elles  ne 
sont  bien  souvent  causées  que  par  la  propagation  d'une  lésion  de 
voisinage,  soit  du  canal  vertébral,  soit  des  méninges  ;  ou  bien  encore 
en  raison  des  liens  anatomiques  et  physiologiques  qu'elle  contracte 
avec  les  autres  centres  nerveux,  la  moelle  est  susceptible  de  subir  le 
contre-coup  des  maladies  qui  s'y  sont  primitivement  localisées  :  ce 
sont  des  réactions  à  dislance  ou  des  dégénérescences  secondaires. 

Cruveilhier  avait  signalé  l'induration  que  présente  la  moelle  dans 
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certaines  conditions  pathologiques  :  cette  induration  est  due  au 
développement  exagéré  du  tissu  interstitiel  ;  c'est  une  sclérose,  mais 
une  sclérose  spéciale,  due  à  la  multiplication  des  éléments  névro- 
gliques  (Virchow). 

Cette  sclérose  se  substitue  peu  à  peu  aux  éléments  nerveux  disparus 
au  cours  des  dégénéralions  dites  secondaires,  c'est-à-dire  consé- 
cutives à  la  séparation  des  fibres  nerveuses  d'avec  leurs  centres  tro- 
phiques;  mais  elle  peut  aussi  se  développer  d'emblée,  se  localisant, 
dans  certains  cas,  dans  des  faisceaux  limités,  végétant  ailleurs  sans 
règle  dans  des  systèmes  de  fibres  de  nature  et  d'origine  différentes  : 
d'où  la  division  de  Vulpian  en  scléroses  systématiques  ou  fasciculées 
et  en  scléroses  diffuses  :  les  scléroses  systématiques  peuvent,  par 
conséquent,  être  secondaires  (telles  les  scléroses  des  dégénérations 
secondaires)  ou  primitives. 

î^e  rôle  de  la  sclérose  dans  les  affections  systématiques  primitives 
a  été  plus  tard  diversement  interprété,  les  uns  faisant  de  la  prolifé- 
ration interstitielle  le  premier  stade  de  la  maladie,  les  autres  l'envi- 
sageant comme  une  réaction  secondaire  à  la  disparition  des  éléments 
parenchymateux.  Quoi  qu'il  en  soit,  il  existe  des  maladies  de  la 
moelle  qui  n'atteignent  qu'un  ou  plusieurs  systèmes  de  fibres  ou  de 
cellules  à  l'exclusion  des  autres  :  ce  sont  les  affections  systématiques  ; 
les  autres  sont  plus  capricieuses  et  moins  électives  dans  leurs  locali- 
sations :  ce  sont  les  affections  non  systématiques. 

Quand  on  embrasse  dans  une  vue  d'ensemble  la  pathologie 
médullaire,  on  ne  peut  être  qu'émerveillé  du  nombre  d'affections 
spinales  qui  sont  aujourd'hui  définitivement  étiquetées,  surtout  si 
on  veut  bien  réfléchir  que  ce  n'est  guère  que  dans  la  deuxième 
moitié  du  siècle  précédent,  qu'ont  été  constituées  anatomiquement  et 
cliniquement  les  principales  entités  morbides. 

Certes  Duchenne  (de  Boulogne)  avait  déjà  établi  cliniquemenl 
l'atrophie  musculaire  progressive  (1849),  mais  l'atrophie  des  racines 
antérieures  et  des  cellules  motrices  ne  fut  connue  qu'en  1853  (Cru- 
veilhier)  et  en  1860  (Luys)  :  Tataxie  locomotrice  avait  été  magistra- 
lement décrite  par  le  même  Duchenne  en  1858  et  les  lésions  par 
Bourdon  et  Luys  (1861),  mais  une  connaissance  précise  de  l'anatomie 
pathologique  de  cette  affection  ne  date  que  de  1871  (Charcol  ol 
Pierret)  ;  c'est  à  peu  près  à  la  même  époque  que  Charcot  fit  entrer  la 
sclérose  latérale  amyotrophiqne  dans  le  cadre  nosologique.  La  para- 
lysie infantile  avait  été  isolée  au  point  de  vue  clinique  à  la  lin  du 
xvHi''  siècle,  mais  ce  n'est  qu'en  1865  que  la  lésion  fondamentale 
fut  découverte  par  Prévost.  De  même,  l'identification  de  la  sclérose 
en  plaques  ne  fut  définitive  qu'après  les  travaux  de  Vulpian  (186())  et 
de  Charcot. 

Malgré  la  délimitation  précise  des  maladies  de  la  moelle,  il  peut 
a  ni  ver    que  l'observateur   se  trouve    en    présence  de    complexus 
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cliniques  ou  anatomiques  qui  ne  rentrent  dans  aucun  des  cadres 
aujourd'hui  universellement  admis  ;  s'il  ne  peut  leur  appliquer  une 
étiquette,  il  peut  du  moins  en  dépister  la  parenté  et  en  présumer  la 
localisation.  Pour  arriver  à  ce  résultat,  il  lui  suffit  de  faire  appel  à 
ses  connaissances  en  physiologie  normale  et  pathologique  ;  il  y  puisera 
les  éléments  suffisants  pour  affirmer  la  participation  de  tel  ou  tel 
système  ;  car  à  l'altération  de  chacun  d'eux  appartient  une  sympto- 
matologie  invariable  :  elle  se  dissimule  parfois  au  cours  dun  syn- 
drome complexe,  mais  il  est  rare  cependant  qu'elle  échappe  à  une 
observation  attentive  et  méthodique. 

La  pathologie  de  la  moelle  est  en  somme  une  des  acquisitions 
médicales  les  plus  solidement  établies;  encore  en  voie  d'évolution, 
elle  est  arrivée  à  un  degré  d'avancement  que  lui  envieraient  beaucoup 
d'autres  branches  de  la  médecine. 

ANATOMIE  NORMALE. 

Une  description  très  détaillée  des  parties  constituantes  de  la  moelle 
ne  saurait  figurer  entête  de  cet  article,  et  nous  renvoyons  pour  cela 
aux  traités  d'anatomie  des  centres  nerveux  ;  mais  il  est  indispensable, 
pour  la  compréhension  des  divers  chapitres  qui  vont  suivre  et  plus 
particulièrement  en  ce  qui  concerne  l'anatomie  pathologique,  de 
rappeler  la  disposition  générale  des  éléments  qui  prennent  part  à 
l'architecture  de  la  moelle  :  toutefois  les  origines,  le  trajet  et  la  termi- 
naison des  faisceaux  de  la  moelle  épinière  seront  étudiés  en  même 
temps  que  les  dégénérescences;  la  topographie  et  la  constitution  des 
principaux  groupements  cellulaires  seront  complétées  au  chapitre 
des  localisations  motrices  spinales,  les  rapports  de  la  moelle  seront 
exposés  à  propos  de  la  compression  de  cet  organe. 

Il  existe  deux  éléments  fondamentaux  à  envisager  dans  la 
structure  de  la  moelle  :  la  substance  blanche  et  la  substance  grise. 

Sur  une  coupe  perpendiculaire  à  l'axe  longitudinal,  la  moelle 
apparaît  divisée  en  deux  moitiés  parfaitement  symétriques  :  en  avant 
par  la  fissure  médiane  antérieure,  en  arrière  par  le  sillon  médian 
postérieur  et  le  septum  médian  postérieur. 

Chaque  moitié  de  la  moelle  est  constituée  par  de  la  substance 
blanche  et  de  la  substance  grise.  La  substance  grise  est  entourée  de 
toutes  parts  de  substance  blanche,  son  plus  grand  diamètre  est  dirigé 
d'avant  en  arrière,  elle  est  renflée  en  avant  où  elle  forme  la  corne 
antérieure,  plus  étroite  et  plus  allongée  en  arrière,  où  elle  constitue  la 
corne  postérieure.  Le  tissu  spongieux,  dont  est  formée  la  substance 
grise,  est  coiffé  au  niveau  de  la  corne  postérieure  par  un  croissant 
de  substance  transparente  :  c'est  la  substance  gélatineuse  de  Rolando. 
Celle-ci  est  elle-même  coiffée  en  arrière  par  la  substance  spongieuse 
(couche  spongieuse  delà  substance  gélatineuse). 
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La  zone  intermédiaire  à  la  corne  antérieure  et  à  la  corne  posté- 
rieure est  appelée  hase  de  la  corne  antérieure  ou  de  la  corne  posté- 
rieure, suivant  que  Ton  envisage  les  plans  les  plus  antérieurs  ou  les 
plus  postérieurs,  elle  envoie  en  dehors  dans  la  substance  blanche  un 
prolongement  angulaire  ou  corne  latérale  :  celle-ci  ne  se  détache 
nettementquedanslarégiondorsale.L'ensembledescornesantérieure, 
postérieure  et  latérale,  non  plus  envisagé  sur  une  coupe,  mais  sur  tou  te 
la  hauteur  de  la  moelle,  est  désigné  sous  le  nom  de  colonne  grise. 

Les  deux  colonnes  grises  sont  unies  par  un  pont  de  substance 
grise  ou  commissure  grise,  percée  en  son  centre  et  sur  toute  la  hau- 
teur de  la  moelle  d'un  canal  vertical  ou  canal  épendymaire.  Sur  une 
coupe  transversale,  les  deux  colonnes  grises  et  la  commissure  grise 
figurent  un  H. 

De  la  substance  grise,  et  principalement  dans  l'espace  qui  s'étend 
entre  la  corne  latérale  et  la  corne  postérieure,  irradient  dans  la  sub- 
stance blanche  de  nombreuses  et  fines  travées,  qui  forment  ainsi  un 
réseau,  dont  les  mailles  emprisonnent  les  fibres  longitudinales  du 
cordon  correspondant  [processus  réticulaires). 

De  l'extrémité  antérieure  des  cornes  antérieures  partent  les  racines 
antérieures  qui  sortent  de  la  moelle  au  niveau  du  sillon  collatéral  an- 
térieur; en  arrière  et  un  peu  en  dedans  des  cornes  postérieures,  on 
voit  pénétrer  les  racines  postérieures  au  niveau  du  sillon  collatéral 
postérieur. 

La  corne  postérieure  est  séparée  de  la  circonférence  de  la  moelle 
par  une  petite  colonne  de  substance  blanche  :  la  zone  de  Lissauer. 
Entre  la  corne  postérieure  et  le  septum  médian  postérieur  est  logé 
le  cordon  postérieur.  Toute  la  substance  blanche  qui  contourne  en 
dedans  et  en  avant,  en  avant  et  en  dehors  la  substance  grise,  constitue 
le  cordon  antéro-latéral. 

Les  deux  moitiés  symétriques  de  la  substance  blanche  sont  unies 
entre  elles  par  des  fibres  à  direction  transversale,  qui  constituent  en 
avant  la  commissure  antérieure,  en  arrière  la  commissure  postérieure  : 
la  commissure  antérieure  constituée  par  de  la  substance  blanche 
forme  le  fond  du  sillon  médian  antérieur,  la  commissure  postérieure 
est  située  dans  la  commissure  grise,  et  court  transversalement  en 
avant  des  cordons  postérieurs,  auxquels  elle  est  directement  accolée. 

Cette  division  de  la  substance  blanche  est  purement  topographique  : 
le  cordon  antérieur,  le  cordon  latéral  et  le  cordon  postérieur  con- 
tiennent en  effet  des  fibres  d'origine  et  de  direction  très  dill'érentes. 

La  topographie  de  la  moelle,  et  plus  particulièrement  celle  de  la 
substance  grise,  varie  assez  sensiblement  suivant  les  régions. 

La  substance  grise,  et  plus  sp(''cialement  la  corne  antérieure,  aug- 
mente considérablement  au  niveau  du  renflement  cervical  (cinquième, 
sixième,  septième,  huitième  racines  cervicales  et  première  racine 
dorsale)  et  du  i-enflement  lombaire.  Ces  variations  de  forme  de  la 
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corne  antérieure  aux  différents  étages  de  la  moelle  seront  étudiées 
plus  en  détail  au  chapitre  des  localisations  motrices  spinales.  A  partir 
du  renflement  lombaire,  la  substance  grise  occupe  une  place  de  plus 
en  plus  considérable,  et  dans  la  région  sacrée  inférieure  elle  l'emporte 
très  notablement  sur  la  substance  blanche.  Dans  ces  dernières 
régions,  les  cornes  postérieures  sont  relativement  beaucoup  plus 
développées  qu'au  niveau  du  renflement  cervical,  tandis  que  les 
cordons  antéro-latéraux  se  réduisent  de  plus  en  plus. 

Sur  toute  la  hauteur  de  la  région  dorsale  (très  nettement  depuis  la 
troisième  racine  jusqu'à  la  douzième  exclusivement),  l'extrémité 
antéro-interne  de  la  corne  postérieure  est  occupée  par  une  masse  de 
substance  grise,  très  nettement  délimitée  et  de  forme  circulaire  sur 
une  coupe  transversale  :  c'est  la  colonne  vésiculaire  de  Clarke. 

Un  autre  groupe  important  de  cellules  est  représenté  par  le  Irac- 
ius  intermédio-latéralis  (Lockhart-Clarke),  appelé  encore  groupe  de 
la  corne  latérale  [Siellay),  cellules  de  la  corne  latérale  (Waldeyer).  Le 
tractus  intermédio-latéralis  occupe  la  corne  latérale  et  les  proces- 
sus réticulaires  depuis  la  partie  inférieure  du  huitième  segment 
cervical  jusqu'à  la  partie  supérieure  du  troisième  segment  lom- 
baire. Cette  colonne  cellulaire  fait  défaut  au  niveau  des  renflements 
cervical  et  lombo-sacré  ;  elle  réapparaît  au-dessus  du  quatrième  seg- 
ment cervical  où  elle  se  confond  avec  la  colonne  dorsale  des  nerfs 
mixtes  et  au-dessous  du  troisième  segment  sacré  où  elle  constitue  la 
colonne  cellulaire  végétative  ou  sympathique  de  la  moelle  sacrée. 

Les  cellules  du  tractus  intermédio-latéralis  sont  groupées  en  amas 
séparés  par  de  grands  intervalles.  Suivant  qu'elles  occupent  la  corne 
latérale  ou  les  processus  réticulaires,  elles  sont  dénommées  cellules 
apicales  ou  cellules  réticulaires.  Leur  distribution  a  été  particulière- 
ment bien  étudiée  par  Alexander  Bruce,  puis  par  Jacobson,  mais  une 
description  plus  détaillée  ne  rentre  pas  dans  le  cadre  de  cet  ouvrage. 

Substance  grise.  —  Elle  est  principalement  constituée  par  des 
cellules  nerveuses,  des  arborisations  cylindraxiles,  des  noyaux  et  des 
fibrilles  névrogliques;  on  y  rencontre  également  des  fibres  nerveuses 
myélinisées  qui  la  traversent  en  divers  sens,  et  enfin  des  vaisseaux. 

Les  cellules  nerveuses  sont  de  deux  ordres  :  les  cellules  à  cylindraxe 
long  :  cellules  radiculaires  et  cellules  des  cordons,  et  les  cellules  à 
cylindraxe  court  ou  cellules  du  type  II  de  Golgi. 

Les  cellules  radiculaires  sont  représentées  pour  la  plupart  par  les 
gros  éléments  ganglionnaires  qui  occupent  la  corne  antérieure  et  qui 
se  font  remarquer  par  la  richesse  de  leurs  prolongements  proto- 
plasmiques;  leur  prolongement  cylindraxile,  unique,  se  continue  avec 
une  fibre  des  racines  antérieures.  V.  Lenhossek  et  Ramon  y  Cajal 
décrivent  en  outre  chez  certains  animaux  des  cellules  qui  occupent 
principalement  la  partie  postérieure  de  la  corne  antérieure,  et  dont  le 
prolongement  cylindraxile  s'engage  dans  les  racines  postérieures  : 
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leur   existence    n'a    pas    encore     été     démontrée    chez    Thomme. 

Les  cellules  des  cordons  sont  généralement  moins  volumineuses  que 
les  cellules  radiculaires  ;  comme  elles,  ce  sont  des  cellules  à  cylin- 
draxe  long  dont  les  prolongements  protoplasmiques  se  terminent 
librement,  soit  dans  la  substance  grise,  soit  dans  la  substance  blanche. 
Leur  cylindraxe  suit  un  trajet  ascendant  ou  descendant  dans  la 
substance  blanche,  ou  même  se  bifurque  en  une  branche  ascendante 
et  une  branche  descendante. 

Les  cellules  des  cordons,  dont  le  prolongement  cylindraxile  s'en- 
gage dans  la  commissure  antérieure  pour  s'arboriser  dans  la  substance 
grise  du  côté  opposé,  ou  pour  contribuer  à  former  le  cordon  antéro- 
latéral  du  côté  opposé,  sont  appelées  cellules  commissurcdes. 

Les  cellules  de  la  colonne  de  Clarke  sont  particulièrement  volumi- 
neuses et  riches  en  prolongements  protoplasmiques. 

La  substance  gélatineuse  de  Rolando  est  la  région  la  plus  riche  en 
cellules  ;  on  y  trouve  deux  types  :  les  cellules  à  cylindraxe  court  de 
Golgi  (le  cylindraxe  s'arborise  sur  place)  et  les  cellules  à  cylindraxe 
long  ou  cellules  des  cordons. 

Les  cellules  du  tractus  intermédio-latéralis  sont  petites  (leur  dia- 
mètre est  environ  la  moitié  de  celui  des  grandes  cellules  de  la  corne 
antérieure),  polygonales,  ovoïdes  ou  arrondies.  Elles  sont  en  réalité 
multipolaires,  leur  noyau  est  gros  et  clair,  entouré  d'une  mince 
couche  de  protoplasma  avec  un  nucléole  très  apparent.  Elles  sont 
plongées  dans  une  substance  fondamentale  analogue  à  celle  de  la 
substance  gélatineuse  de  Rolando. 

Structure  de  la  cellule  nerveuse.  —  Les  cellules  de  la  substance 
grise  de  la  moelle  épinière  qui  sont  le  mieux  connues  dans  leur 
morphologie  et  dans  leur  structure  sont  les  cellules  des  cornes  anté- 
rieures de  la  moelle  ou  cellules  radiculaires  antérieures,  appelées 
encore  cellules  ganglionnaires. 

Les  cellules  ganglionnaires  dérivent,  comme  du  reste  toutes  les 
autres  cellules  nerveuses,  des  cellules  germinalives  de  l'embryon; 
leur  prolongement  cyHndraxile  apparaît  le  premier,  les  prolonge- 
ments protoplasmiques  ou  dendritiques  se  développent  plus  tardive- 
ment; faitimportant  à  retenir  :  dès  son  origine,  le  cylindraxe  présente 
un  aspect  fibrillaire,  de  même  qu'à  la  naissance  la  cellule  nerveuse  a 
un  aspect  strié:  ce  sont  des  particularités  qui  se  retrouvent  sur  la 
cellule  adulte,  mais  qui  sont  de  connaissance  tout  à  fait  récente. 

Les  méthodes  d'imprégnation  au  bichromate  d'argent  de  Golgi 
et  de  Ramon  y  Cajal  ont  fourni  des  renseignements  importants  sur 
la  morphologie  de  ces  éléments,  et  plus  spécialement  sur  celle  de  leurs 
prolongements.  Les  cellules  ganglionnaires  sont  assez  polymorphes  : 
d'une  manière  générale,  on  peut  dire  qu'elles  ont  une  forme  étoilée  cl 
multipolaire:  leurs  prolongemenls  protoplasmiques  se  continuent 
sans  transition  avec  le  corps  cellulaire;  ils  sont  extrêmement  nom- 
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breux,  ils  diminuent  progressivement  de  volume  au  fur  et  à  mesure 
qu'ils  se  subdivisent  et  qu'ils  s'éloignent  du  corps  cellulaire.  Ces 
prolongements  s'étendent  bien  au  delà  de  la  zone  des  cellules, 
(juclques-uns  poussent  leurs  dernières  ramifications  jusque  dans  la 
substance  blanche,  voire  même  dans  la  substance  grise  du  côté 
opposé.  Le  prolongement  cylindraxile,  unique,  naît  de  la  cellule  par  un 


Fig.  1.  —  Cellule  de  la  corne  antérieure  de  la  moelle  épinière  de  l'homme  (renfle- 
ment cervical),  colorée  par  la  méthode  de  Nissl,  vue  à  l'immersion  et  dessinée 
à  la  chambre  claire.  Cette  figure  est  destinée  à  montrer  la  disposition  des  grains 
chromatiques,  l'agencement  des  prolongements  protoplasmiques,  et  à  gauche  le 
cône  d'origine  du  cylindreaxe. 


petit  cône  d'origine  qui  se  détache  nettement  du  corps  cellulaire  et 
permet  de  le  distinguer  des  prolongements  protoplasmiques  :  il  est 
plus  fin  que  ces  derniers,  il  ne  donne  pas  en  général  de  collatérales 
ou,  du  moins,  elles  sont  très  rares,  et  il  s'engage  directement  dans  les 
racines  antérieures  après  s'être  enveloppé  d'une  gaine  de  myéline 
à  une  très  courte  distance  de  la  cellule. 

Avec  la  méthode  de  Nissl  (1885),  certains  détails  de  structure,  qui 
jusque-là  avaient  peu  retenu  l'attention  des  histologistes,  furent  bien 
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mis  en  lumière.  On  savait,  après  les  recherches  de  Remak,  de 
Frommann,  de  Schullze,  de  Ranvier,  que  le  protoplasma  des  cellules 
nerveuses  n'est  pas  homogène;  mais  c'est  Nissl  qui  a  nettement 
démontré  pour  la  première  fois  dans  les  cellules  la  présence  de 
granules  qui  se  colorent  intensivement  par  certaines  substances 
d'aniline  et  qui  avaient  été  en  réalité  entrevus  par  Flemming.  Ce  sont 
ces  granules  qui  ont  reçu  le  nom  d'éléments  chromatophiles,  de 
granulations  c/iromophiles,  de  grains  chromatiques,  de  substance 
tigroïde,  de  substance  collagène,  de  constituants  basophiles,  etc.  (fig.  1). 

Cependant  toutes  les  cellules  nerveuses  ne  contiennent  pas  ces 
granulations  dans  leur  protoplasma,  et  sur  certaines  leur  noyau  seul 
en  possède  un  petit  nombre:  ce  sont  les  cellules  cargochromes;  c'est 
à  ce  type  qu'appartiennent  par  exemple  les  cellules  des  cornes  posté- 
rieures. Au  contraire,  sur  la  plupart  des  cellules,  on  remarque  que 
le  proloplasma  en  est  en  quelque  sorte  bourré  :  ce  sont  les  cellules 
somatochromes,  et  c'est  à  ce  type  qu'appartiennent  les  cellules  des 
cornes  antérieures  de  la  moelle. 

Les  particules  chromatiques  affectent  des  formes  un  peu  différentes 
suivant  qu'on  examine  le  corps  de  la  cellule  ou  les  prolongements 
protoplasmiques  (fig.  1).  Dans  le  corps  même  de  la  cellule,  elles  ont 
la  forme  de  blocs  plus  ou  moins  irréguliers  ;  dans  les  prolongements 
protoplasmiques,  elles  figurent  des  bâtonnets  plus  ou  moins  allongés; 
au  niveau  des  bifurcations  protoplasmiques,  on  trouve  un  bloc  trian- 
gulaire :  c'est  le  cône  de  remplissage  de  Benda,  le  cône  de  bifurca- 
tion de  Nissl  ;  pour  quelques  auteurs  (Simarro,  Schaffer),  la  sub- 
stance chromatique  ferait  entièrement  défaut  au  niveau  de  l'origine 
du  cylindraxe  ou  axone. 

Il  ne  semble  pas  que  les  granulations  chromatiques  représentent 
elles-mêmes  des  masses  homogènes  ;  elles  sont  plus  vraisemblablement 
des  agrégats  de  granulations  plus  fines  ;  Cajal  y  distingue  deux  élé- 
ments fondamentaux  :  une  substance  incolore,  réticulée  ou  spongieuse, 
et  une  substance  colorable  qui  imprègne  les  mailles  ou  le  réliculum 
de  la  première. 

Le  noyau  de  la  cellule  ganglionnaire  est  nettement  séparé  du 
cytoplasma  environnant  par  une  membrane;  le  centre  est  occupé  par 
un  nucléole  qui  prend  intensivement  la  coloration  par  les  substances 
d'aniline;  il  est  ordinairement  unique,  exceptionnellement  multiple. 

La  périphérie  du  noyau  serait  occupée,  d'après  certains  auteurs, 
par  un  réticulum  ù  trabécules  irrégulières  et  anastomosées;  le 
nucléole  serait  basophile,  tandis  que  cette  partie  organisée  du  noyau 
serait  acidophile. 

Les  granulations  chromatiques  de  la  cellule  présenteraient,  d'après 
quelques  auteurs,  des  variations  d'aspect  correspondant  aux  varia- 
tions physiologiques  de  la  cellule  ;  c'est  ainsi  qu'on  a  décrit  un  étal 
jnjknomorphe,  caractérisé  par  l'abondance  de  la  substance  chroma- 
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tique  disposée  en  masses  compactes,  et  répondant  à  l'état  de  repos  de 
la  cellule  ;  un  état  apijknomorphe,  caractérisé  par  l'éparpillement 
de  la  substance  chromatique  dans  le  protoplasma,  et  répondant  à 
l'état  de  fatigue  de  la  cellule  ;  enfin  un  étal  parapyknomorphe^  stade 
intermédiaire  entre  les  deux  et  répondant,  lui  aussi,  à  l'état  de 
fatigue  ;  ce  sont  des  désignations  qu'il  est  bon  de  se  rappeler  pour 
désigner  l'aspect  de  la  cellule  chromatique,  mais  il  est  loin  d'être  dé- 
montré qu'elles  correspondent  réellement  à  de  telles  variations  physio- 
logiques de  la  cellule.  Quant  à  l'état  chromophile,  qui  est  caracté- 
risé par  la  dissolution  de  la  substance  chromatique  dans  le  proto- 
plasma cellulaire,  il  constitue  déjà  une  lésion  qu'on  a  appelée  chro- 
matolyse. 

On  n'est  pas  encore  très  fixé  sur  la  constitution  chimique  des 
granulations  chromatiques  :  pour  les  uns,  elles  contiendraient  du 
phosphore  en  petite  quantité  et  seraient  assimilables  aux  nucléo- 
albumines  (Held)  ;  pour  d'autres,  elles  contiendraient  du  fer.  Elles 
sont  insolubles  dans  les  acides  minéraux,  solubles  dans  toutes  les 
solutions  alcalines,  elles  résistent  à  la  digestion  chlorhydropeptique 
et  sont  dissociées  parle  carbonate  de  lithine  ;  elles  précipitent  par  les 
coagulants  ordinaires  des  albuminoïdes. 

Quelques  auteurs  ont  prétendu  que  les  granulations  n'existent  pas 
dans  la  cellule  vivante  :  elles  se  coaguleraient  après  la  mort  ou 
seraient  précipitées  par  certains  réactifs.  Plusieurs  faits  paraissent 
cependant  en  opposition  avec  cette  manière  de  voir  :  les  mottes 
chromatiques  ont  été  constatées  en  effet  in  vivo  (Dogiel)  ou  sur  des 
cellules  dissociées  à  l'état  frais  (Turner,  H.  Carrier),  et  d'autre  part 
elles  ont  été  constatées  sur  des  pièces  fixées  par  des  réactifs  très 
diiîérents. 

Beaucoup  d'hypothèses  ont  été  formulées  au  sujet  des  fonctions  de 
la  substance  chromatique;  nous  ne  pouvons  entrer  ici  dans  tous 
leurs  détails  ;  rappelons  seulement  qu'elle  a  été  considérée  soit  comme 
une  substance  de  réserve,  destinée  à  servir  à  la  nutrition  des  éléments 
nerveux,  soit  comme  une  source  d'énergie  pour  le  courant  nerveux. 

Les  expériences  de  Goldscheider  et  Flatau  tendent  à  démontrer  que 
les  corpuscules  de  Nissl  n'ont  pas  une  influence  vitale  pour  la  cellule 
nerveuse  ;  en  expérimentant  avec  du  nitrile  malonique  et  de  l'hypo- 
sulfite  de  soude,  — expérience  de  Heymans,  —  ainsi  qu'en  soumettant 
des  animaux  à  des  températures  élevées,  ils  ont  obtenu  la  disparition 
complète  des  éléments  chromatiques,  sans  que  les  animaux  aient  pré- 
senté des  symptômes  quelconques  :  c'est  là  une  démonstration 
péremptoire  du  peu  d'importance  qu'il  faut  accorder,  au  point  de 
vue  de  la  fonction  cellulaire,  aux  corpuscules  de  Nissl. 

Les  grains  chromatiques  sont  déposés  dans  une  substance  qui 
résiste  à  la  coloration  par  la  méthode  de  Nissl  et  à  laquelle  on  a 
donné  le  nom  de  substance  chromophobe.  Au  premier  abord,  elle  se 
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présente  comme  une  trame  dont  la  constitution  fibrillaire  a  été 
présumée  avant  même  que  l'existence  de  fibrilles  ait  pu  être  démontrée 
d'une  manière  positive;  Max  Schultze,  Meynert,  von  Kôlliker,  Ranvier 
avaient  vaguement  indiqué  la  structure  fibrillaire  de  la  cellule  ner- 
veuse. 

L'existence  des  fibrilles  intracellulaires  a  été  définitivement 
démontrée  grAceà  l'introduction  de  méthodes  nouvelles  par  Apathy. 
Bethe,  Simarro,  Donaggio  ;  les  méthodes  plus  simples  par  l'imprégna- 
tion  à  l'argent  réduit  de  Bielschowski  et  de  Ramon  y  Cajal  ont  permis 
de  fixer  d'une  façon  précise  l'architecture  fibrillaire  de  la  cellule 
nerveuse  en  général  et  de  la  cellule  ganglionnaire  en  particulier  (fig.  2). 

Dans  la  cellule  ganglionnaire  des  cornes  antérieures,  les  fibrilles, 
généralement  groupées  en  faisceaux,  parcourent  le  corps  cellulaire, 
orientées  d'un  dendrite  à  l'autre,  ou  du  corps  cellulaire  vers  le 
cylindraxe.  Dans  le  corps  cellulaire,  ces  faisceaux  ont  un  trajet  plus 
ou  moins  sinueux  :  ils  ne  sont  pas  absolument  indépendants  les  uns 
des  autres,  car  ils  s'anastomosent  par  des  fibrilles  qui  s'en  détachent 
en  divers  points  de  leur  trajet. 

Les  fibrilles  s'enchevêtrent  ainsi  d'une  façon  inextricable  et  figurent 
dans  leur  ensemble  un  réticulum. 

Dans  les  prolongements  protoplasmiques,  les  faisceaux  fibrillaires 
se  lassent  davantage  et  chaque  prolongement  ofîre  un  aspect  nette- 
ment fibrillaire  et  fascicule,  sans  que  les  neurofibrilles  soient  tout  à 
l'ait  indépendantes  les  unes  des  autres  ;  à  mesure  que  les  prolonge- 
ments se  ramifient,  les  fibrilles  sont  de  moins  en  moins  abondantes. 
Au  niveau  du  cône  d'origine,  elles  se  rapprochent  et  convergent  pour 
s'engager  dans  le  cylindraxe,  celui-ci  s'amincit  bientôt,  au  moment 
même  où  il  s'entoure  d'une  gaine  de  myéline  ;  au  delà,  sa  constitution 
fibrillaire  est  plus  difficile  à  mettre  en  évidence  ;  il  semble  cependant 
que  les  fibrilles  y  sont  disposées  en  faisceau  plutôt  qu'en  réseau. 

Les  neurofibrilles  sont  plongées  dans  une  substance  amorphe  cl 
les  grains  chromatiques  paraissent  constitués  par  le  dépôt  de  parti- 
cules très  fines,  qui  se  sont  amassées  dans  certains  points  du  réticu- 
lum fibrillaire. 

On  trouve  encore  dans  les  cellules  ganglionnaires  un  troisième 
élément:  c'est  le  pigment  jaune.  Les  granulations  dont  il  est  formé 
n'existent  pas  à  la  naissance,  ni  dans  les  premières  années  de  la  vie  : 
ce  n'est  qu'à  j)artir  d'un  certain  âge  qu'elles  apparaissent  et  elles  sont 
extrêmement  abondantes  chez  le  vieillard  ;  c'est  pourquoi  elles  ont 
été  envisagées  par  plusieurs  auteurs  comme  des  éléments  d'usure. 
Elles  sont  disséminées  dans  le  corps  do  la  cellule,  ou  bien  elles 
forment  une  masse  plus  ou  moins  compacte  dans  un  pôle,  ou  bien 
encore  elles  s'amassent  en  croissant  autour  du  noyau  ;  elles  font 
constamment  défaut  dans  le  noyau  lui-même  et  au  niveau  du  cône 
d'émergence  du  cylindraxe. 
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Toutes  les  cellules  de  la  moelle  n'ont  pas  la  même  structure  que 
la  cellule  ganglionnaire  des  cornes  antérieures. 


^'e-  2.  —  Cellule  radiculairc  de  la  corne  antérieure  de  la  moelle  épinière  de  l'homme 
(renflement  lomliaire).  Coloration  par  la  méthode  de  Ramon  y  Cajal  à  l'argent 
réduit.  E.vamen  à  l'immersion,  dessin  à  la  chambre  claire.  Sur  cette  figure  on 
voit  nettement  l'orientation  dKTérente  des  neurofibrilles  dans  la  cellule,  dans  les 
prolongements  protoplasmiques,  à  la  périphérie  de  la  cellule  et  autour  du  noyau. 

Les  cellules  des  cordons  ou  cellules  funiculaires  sont  moins  riches 
en  prolongements;  les  granulations  chromatiques  sont  moins  nom- 
breuses et  plus  fines  :   la  méthode  à  rimprégnation  argentique  de 
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Ramon  y  Cajal  y  révèle  la  présence  de  deux  réliculums,  l'un  périnu- 
cléaire,  l'autre  périphérique,  ces  deux  réseaux  concourant  à  la  forma- 
lion  des  neurofibrilies  qui  parcourent  les  dendrites.  Les  fdaments 
épais  sont  unis  les  uns  ai>x  autres  par  l'intermédiaire  de  filaments 
plus  fins  et  plus  courts. 

Le  cylindraxe  est  formé  par  la  condensation  des  fibrilles  des 
deux  réseaux.  Les  cellules  des  cordons  sont  des  cellules  fasciculo- 
réticulées,  de  même  que  la  cellule  des  cornes  antérieures  est  généra- 
lement un  type  fascicule  (Cajal,  Azoulay).  Ce  sont  des  cellules  sem- 
blables que  l'on  trouve  à  la  base  de  la  corne  postérieure,  mais,  dans 
l'intérieur  même  de  la  corne,  les  cellules  extrèmem.ent  petites  de  la 
substance  spongieuse  se  réduisent  à  un  noyau  entouré  d'un  ou  deux 
plans  de  fibrilles  qui  se  rejoignent  et  se  condensent  au-dessus  du 
noyau  :  ce  sont  en  quelque  sorte  des  cellules  bipolaires,  dont  le& 
prolongements  suivent  un  trajet  vertical. 

Rapports  des  cellules  entre  elles  et  le  neurone.  —  Ce  n'est 
généralement  qu'après  un  trajet  assez  long  qu'un  cylindraxe  se 
ramifie  et  se  résout  en  arborisations  terminales  autour  d'une  autre 
cellule  ;  cependant  on  peut  rencontrer  dans  la  moelle  des  cellules 
dont  le  cylindraxe  se  ramifie  et  se  termine  à  leur  voisinage  immédiat  : 
ces  éléments  sont  connus  sous  le  nom  de  cellules  à  cylindraxe  coiiii 
de  Golgi  ;  ils  ont  été  signalés  dans  les  cornes  postérieures. 

Les  rapports  des  éléments  entre  eux  constituent  unedes  questions  les 
plus  intéressantes  de  l'anatomie  du  système  nerveux.  On  admettait 
autrefois,  avec  Gerlach,  qu'il  existe  dans  les  centres  nerveux  un  réseau 
formé  par  les  anastomoses  des  prolongements  protoplasmiques,  dont 
([uelques-uns  se  réunissent  pour  constituer  un  cylindraxe.  Golgi  a 
constaté  h  son  tour  que  ces  anastomoses  n'existent  pas  et  que  les 
prolongements  protoplasmiques  d'une  cellule  ne  s'unissent  jamais 
aux  prolongements  protoplasmiques  d'une  autre  cellule,  mais,  par 
contre,  il  admit  les  anastomoses  des  prolongements  cylindraxiles 
entre  eux.  Au  cours  de  ses  remarquables  recherches  avec  la  méthode 
au  chromate  d'argent,  Cajal,  n'ayant  jamais  observé  d'anastomoses 
des  prolongements  protoplasmiques  ou  des  prolongements  cylin- 
draxiles entre  eux,  a  ruiné  les  théories  admises  jusque-là,  etil  a  consi- 
déré l'ensemble  de  la  cellule,  de  ses  prolongements  protoplasmi(|ues 
et  de  son  cylindraxe  comme  une  entité  analomique,  entrant  en 
relations  avec  les  autres  cellules  non  pas  par  continuité,  mais  par 
contiguïté  :  en  un  mot,  il  n'y  a  pas  d'anastomoses,  il  n'y  a  que  des 
contacts. 

C'est  à  la  cellule  ainsi  comprise  que  Waldeyer  donna  le  nom  de 
neurone. 

La  théorie  du  neurone  a  été  battue  en  brèche  par  Bethe  et  Apathy 
qui,  avec  des  méthodes  nouvelles,  ont  cru  trouver  dans  les  centres 
'les  anastomoses  entre  les  éléments  fibrillaires  de  cellules  dilîérentes, 
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et  qui  ont  admis  la  continuité  des  fibrilles  endocellulaires  avec  les 
fibrilles  péricellulaires. 

Cajal  a  récemment  introduit  dans  la  technique  hislologique  une 
nouvelle  méthode  d'imprégnation  métallique,  qui  lui  a  permis  de 
colorer  avec  la  plus  grande  netteté  les  éléments  fibrillaires  des  cel- 
lules et  les  cylindraxes,  ainsi  que  leurs  arborisations  terminales,  et 
jamais  il  n'a  vu  le  passage  d'une  fibrille  extracellulaire  jusque  dans 
l'intérieur  d'une  cellule.  Il  a  pu  confirmer  ce  qu'il  avait  déjà  établi 
avec  la  méthode  au  chromate  d'argent,  à  savoir  que  les  arborisations 
terminales  des  cylindraxes  se  font  autour  de  la  cellule  et  de  ses 
prolongements  protoplasmiques;  il  a  pu  suivre  en  effet  jusque  sur  la 
paroi  cellulaire  etdendritiqueles  dernières  arborisations  cylindraxiles 
qui  se  renflent  à  ce  niveau  en  forme  de  massues  :  c'est  par  l'intermé- 
diaire de  ces  massues  terminales  que  s'établissent  les  contacts  entre  les 
divers  neurones  qui  entrent  dans  la  constitution  delà  moelle  épinière. 

On  doit  donc  admettre  encore  actuellement  la  théorie  anatomique 
du  neurone  :  elle  est  non  seulement  démontrée  vraie  par  l'anatomie, 
mais  encore,  comme  nous  le  verrons  plus  loin,  parla  pathologie  médul- 
laire et  par  l'étude  des  dégénérescences  secondaires  de  la  moelle. 

Les  arborisations  terminales  ne  sont  pas  fournies  indifféremment 
par  tel  ou  tel  système  de  fibres.  Autour  des  cellules  des  cornes  anté- 
rieures s'arborisent  les  fibres  descendantes  du  faisceau  antéro-latéral, 
les  collatérales  réflexes  des  racines  postérieures,  les  fibres  de  la  com- 
missure antérieure  ;  ce  sont  les  mieux  connues  :  en  décrivant  le 
trajet  des  faisceaux  médullaires,  nous  aurons  l'occasion  de  revenir 
sur  la  provenance  des  arborisations  terminales  dans  d'autres  régions 
tiela  substance  grise. 

La  plupart  des  auteurs  admettent  que  les  fibres  du  faisceau  pyra- 
midal s'arborisent  directement  autour  des  cellules  ganglionnaires  des 
cornes  antérieures  et  «  la  méthode  de  Marchi  permet  dans  les  cas 
très  récents  de  suivre  la  dégénérescence  des  fibres  pyramidales  dans 
la  commissure  antérieure  ainsi  que  dans  les  cornes  antérieures  de  la 
moelle  épinière  »  (J.  et  A.  Dejerine).  V.  Monakow  admet  l'existence 
«lun  neurone  intercalaire  :  ce  seraient  des  cellules  du  type  II  de 
(lolgi  dont  le  cylindraxe  s'arboriserait  à  la  périphérie  des  cellules 
ganglionnaires  des  cornes  antérieures.  Chaque  cellule  intercalaire 
iSchallzelle)  pourrait  ainsi  agir  sur  un  grand  nombre  d'autres  cellules; 
l'excitation  d'une  cellule  intercalaire  par  une  fibre  pyramidale  suffirait 
pour  l'innervation  associée  de  plusieurs  groupes  cellulaires  qui  pré- 
side à  une  coordination.  Mais  ce  n'est  là  (ju'une  hypothèse. 

Le  centre  de  la  commissure  grise  centrale  est  occupé  par  le  canal  de 
répendyme  ;  on  le  représente  en  général  sur  les  dessins  comme  un  petit 
canal  cylindrique  bordé  par  une  rangée  unique  de  cellules  épendy- 
maires;  mais  le  plus  souvent,  dans  le  renflement  lombaire  et  dans  la  ré- 
gion dorsale,  la  cavité  est  remplie  de  cellules  irrégulièrement  disposées. 
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Substance  blanche.  —  La  substance  blanche  ost  presque  exclu- 
sivement composée  de  fibres  nerveuses  à  myéline  :  les  unes  prennent 
leur  orio^ine  en  dehors  de  la  moelle  [fibres  exogènes),  les  autres  dans 
la  moelle  elle-même  [fibres  endogènes).  Ces  dernières  ont  été  décrites 
pour  la  première  fois  par  Bouchard  (1866)  sous  le  nom  de  fibres 
commissiirales;  nous  les  appellerons  fibres  d'association,  le  terme 
de  fibres  commissurales  élanl  réservé  aux  fibres  qui  passent  d'un  côté 
àTautre  de  la  moelle.  On  a  décrit  de  nombreux  faisceaux,  tant  dans 
le  cordon  antéro-latéral  que  dans  le  cordon  postérieur  :  chacun 
d'eux  est  formé  de  fibres  reconnaissant  une  même  origine.  Leur 
topographie  est  en  général  bien  connue;  mais  leurs  limites  ne  sont 
pas  en  réalité  aussi  tranchées  qu'on  se  l'est  tout  d'abord  imaginé, 
et  il  est  exceptionnel  que  les  fibres  d'un  faisceau  ne  soient  pas 
intimement  mélangées  avec  des  fibres  d'une  origine  différente.  11 
n'y  a  que  le  faisceau  de  Goll  à  la  région  cervicale  qui  soit  formé  par 
une  seule  espèce  de  fibres  (Dejerine  et  Soltas)  (1). 

Cordon  postérieur.  —  On  donne  le  nom  de  cordon  postérieur  à 
cette  partie  de  la  substance  blanche  limitée  en  arrière  par  la  circon- 
férence de  la  moelle,  en  dehors  et  de  chaque  côté  par  les  cornes 
postérieures,  en  avant  par  la  commissure  grise. 

Le  cordon  postérieur  augmente  de  bas  en  haut,  mais  surtout  à 
partir  de  la  région  cervicale.  Il  est  subdivisé  en  deux  faisceaux 
secondaires  par  le  sep  tu  m  paramédian  dorsal;  en  dedans,  le  faisceau 
grêle  ou  faisceau  de  Goll;  en  dehors,  le  faisceau  cunéiforme  ou 
faisceau  de  Burdach.  Leseptum  paramédian  disparaîtdans  la  région 
dorsale  inférieure  et  fait  défaut  dans  la  région  lombo-sacrée  ;  le 
faisceau  de  Goll  disparaît  avec  lui  el  macroscopiquement  le  cordon 
postérieur  n'est  plus  formé  que  par  un  seul  faisceau. 

Ce  cordon  est  moins  morcelé  que  le  cordon  antéro-latéral  par  les 
traclus  :  la  plupart  sont  formés  par  les  vaisseaux  nourriciers  de  la 
moelle  qui  proviennent  eux-mêmes  des  vaisseaux  de  la  pie-mère. 

a.  Fibres  exogènes  ou  radiculaires.  —  Après  leur  pénétration  dans 
la  moelle,  les  racines  postérieures  suivent  le  bord  interne  des  cornes 
postérieures  (un  certain  nombre  défibres  restent  cependant  accolées 
à  la  pointe  de  cette  corne  qu'elles  recouvrent  en  formant  la  zone  de 
Lissauer;  elles  se  coudent  un  peu  plus  haut  et  se  terminent  dans  la 
corne  postérieure).  Arrivée  au  tiers  moyen  de  la  corne  postérieure, 
chaque  racine  envoie  un  grand  nombre  de  grosses  fibres  qui  se 
dirigent  en  avant  vers  la  corne  antérieure,  où  elles  s'arborisent  autour 
des  cellules  ganglionnaires  :  ce  sont  les  collatérales  réflexes;  d'autres 
fibres  se  portent  en  dehors  et  s'arborisent  autour  des  cellules  des 
cornes  postérieures;  les  fibres  qui  abordent  la  corne  postérieure 
immédiatement  après  leur  pénétration  dans  la  moelle  constituent  les 

(1)  Tout  ce  qui  a  trait  à  la  description  cl  au  trajet  îles  faisceaux  trouvera  mieux 
ssi  place  dans  l'élude  des  dégénérescences  secondaires. 
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fibres  courtes  du  système  radiculaire  postérieur.  Les  fibres  des 
racines  postérieures  qui  n'ont  pas  participé  à  la  formation  d'un  des 
systèmes  précédents  suivent  leur  trajet  ascendant  dans  les  cordons 
postérieurs;  mais,  à  mesure  qu'elles  s'élèvent,  elles  sont  refoulées  en 
dedans  et  en  arrière  par  les  fibres  des  racines  sus-jacentes.  Un  cer- 
tain nombre  se  coudent  en  avant  et  s'épuisent  dans  la  colonne  de 
Clarke  (région  dorsale),  oi^i  elles  forment  un  riche  réseau  dans  lequel 
sont  situées  les  cellules  de  la  colonne  vésiculaire  :  ce  sont  les  fibres 
moyennes  du  système  radiculaire  postérieur.  Les  fibres  les  plus  lon- 
gues forment  un  troisième  groupe  {fibres  longues)  et  se  terminent 
dans  les  noyaux  inférieurs  du  bulbe,  après  s'être  toujours  portées  de 
plus  en  plus  en  dedans;  c'est  ainsi  (Voy.  Dégénérescences  secondaires) 
que  les  fibres  ascendantes  des  racines  lombo-sacrées  occupent 
successivement  la  zone  radiculaire  moyenne,  le  faisceau  de  Burdach, 
puis  le  faisceau  de  Goll. 

Les  fibres  ascendantes  des  racines  cervicales  ne  franchissent  pas 
les  limites  du  cordon  de  Burdach,  et  aucune  d'entre  elles  n'entre 
dans  le  cordon  de  Goll;  à  mesure  qu'elles  s'élèvent  vers  le  bulbe, 
elles  sont  de  plus  en  plus  refoulées  vers  la  ligne  médiane. 

Cependant,  avant  de  suivre  leur  trajet  ascendant  dans  les  cordons 
postérieurs,  les  racines  postérieures  émettent  quelques  fibres  qui 
suivent  un  trajet  descendant  :  c'est  la  branche  descendante  de  la 
racine  postérieure,  dont  l'existence  a  été  démontrée  à  la  fois  par  la 
méthode  de  coloration  au  bichromate  d'argent  (de  Golgi  et  Ramon  y 
Cajal)  et  par  la  méthode  des  dégénérescences  secondaires. 

Les  fibres  radiculaires  longues  des  cordons  postérieurs  se  terminent 
dans  les  noyaux  des  cordons  postérieurs  du  bulbe,  celles  du  faisceau 
de  Burdach  dans  le  noyau  de  Burdach,  celles  du  cordon  de  Goll  dans 
le  noyau  du  cordon  de  Goll. 

b.  Fibres  endogènes.  —  Les  cordons  postérieurs  ne  contiennent  pas 
seulement  des  fibres  radiculaires,  mais  encore  des  fibres  qui  viennent 
des  cellules  de  la  substance  grise  et  s'épuisent  de  nouveau  dans  la 
moelle  après  un  plus  ou  moins  long  parcours  :  ce  sont  les  fibres 
endogènes  ou  d'association. 

Ces  fibres  ne  sont  pas  indifféremment  distribuées  dans  les  cordons 
postérieurs,  mais  elles  occupent  quelques  zones  assez  bien  limitées  : 
ce  sont  les  zones  cornu-commissurales,  la  virgule  de  Schultze,  le 
centre  ovale  de  Flechsig,  le  champ  périphérique  ou  faisceau  de 
Hoche,  le  triangle  de  Gombault  et  Philippe,  mais,  comme  le  trajet  de 
ces  fibres  a  été  surtout  mis  en  évidence  par  l'étude  des  dégénéres- 
cences secondaires,  il  sera  étudié  en  même  temps  qu'elles. 

Cordon  antéro-latéral.  —  Le  reste  de  la  substance  blanche  forme 
le  cordon  antéro-latéral. 

Toute  cette  partie  de  la  substance  blanche  qui  est  délimitée  en 
dehors  par  la  circonférence  de  la  moelle,  en  dedans  par  les  racines 
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antérieures  et  la  substance  grise,  constitue  le  cordon  latéral  :  la 
substance  blanche  comprise  entre  la  corne  antérieure,  les  racines 
antérieures  et  le  sillon  médian  antérieur  estappelée  cordon  antérieur. 

Le  cordon  antéro-Iatéral  atteint  son  plus  grjmd  développement  au 
niveau  de  la  région  cervicale  :  il  diminue  déjà  au  niveau  de  la  région 
dorsale  et  davantage  encore  au  niveau  de  la  région  lombo-sacrée,  où 
la  substance  grise  occupe  une  place  considérable  par  rapport  à  la 
substance  blanche. 

Sur  les  coupes  transversales,  la  substance  blanche  est  segmentée 
par  des  tractus  qui  partent  les  uns  de  la  circonférence,  les  autres  de 
la  substance  grise.  Les  trâctus  qui  partent  de  la  circonférence  sont 
principalement  représentés  par  les  vaisseaux  qui  viennent  de  la 
pie-mère  et  sont  destinés  à  l'irrigation  de  la  moelle;  ils  sont  accom- 
pagnés par  du  tissu  névroglique.  Ceux  qui  partent  de  la  substance 
grise  et  dont  ils  ne  sont  d'ailleurs  qu'une  émanation,  proviennent 
surtout  des  régions  latérales  :  ils  forment  un  véritable  réticulum 
dont  les  mailles  sont  d'autant  plus  larges  qu'elles  se  rapprochent 
davantage  de  la  périphérie.  On  y  trouve  des  vaisseaux  et  surtout  de 
la  névroglie.  Ce  sont  les  processus  réliculaires. 

La  région  du  cordon  antéro-Iatéral  qui  est  à  la  limite  du  cordon 
antérieur  et  du  cordon  latéral  est  traversée  par  les  racines  antérieures 
de  la  moelle,  dont  les  fibres  sont  ordinairement  groupées  en  petits 
fascicules. 

11  est  impossible  à  l'œil  nu  de  distinguer  des  faisceaux  bien 
limités  dans  le  cordon  antéro-Iatéral,  du  moins  chez  l'adulte;  car, 
chez  le  fœtus  et  le  nouveau-né,  l'étude  de  la  myélinisation  a  permis 
de  constater  que  toutes  les  fibres  ne  se  recouvrent  pas  simultané- 
ment de  leur  gaine  de  myéline,  et  on  en  a  déduit  que  les  fibres  qui 
se  myélinisent  en  même  temps  appartiennent  au  môme  système  de 
fibres,  c'est-à-dire  au  même  faisceau  :  c'est  sur  ce  principe  qu'est  basée 
la  méthodeanatomiquede  Flechsig.  Cette  méthodeest  loin  d'être  aussi 
rigoureusement  exacte  que  la  méthode  des  dégénérations  secondaires 
pour  la  limitation  des  faisceaux  de  la  moelle,  mais  elle  a  rendu  cepen- 
dant quelques  services. 

C'est  ainsi  que,  chez  le  nouveau-né,  on  distingue  sur  des  coupes 
traitées  par  la  méthode  de  Weigert  (pour  les  fibres  à  myéline)  une 
tache  blanche  dans  le  cordon  latéral  el  dans  le  cordon  antérieur.  La 
première,  plus  grande,  correspond  au  faisceau  pyramidal  croisé,  la 
<leuxième,  beaucoup  plus  petite,  au  faisceau  pyramidal  direct  ou  fais- 
ceau de  Tïirck.  En  outre,  on  remarque  sur  toute  la  hauteur  de  la 
région  dorsale  el  de  la  région  cervicale,  en  contact  avec  la  circonfé- 
rence delà  moelle  et  juste  en  dehors  de  l'aire  du  faisceau  pyramidal 
croisé,  une  mince  bande  de  fibres  qui  se  myélinisent  plus  tôt  que 
celles  du  faisceau  pyramidal  et  qui  appartiennent  au  faisceau 
cérébelleux  direct.  On  peut  même,  sur  certaines  coupes,  apercevoir 
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•des  fibres  qui  sortent  de  la  colonne  de  Clarke  et  se  dirigent  vers  ce 
faisceau  :  il  est  formé  en  effet  par  les  prolongements  cylindraxiles 
des  cellules  de  la  colonne  de  Clarke. 

La  substance  blanche  est  constituée  exclusivement  par  des  fibres 
à  myéline;  comme  toutes  les  fibres  du  système  nerveux  central,  elles 
sont  dépourvues  de  gaine  de  Schwann,  les  fibres  des  racines  anté- 
rieures et  des  racines  postérieures  perdent  elles-mêmes  leur  gaine 
conjonctive  à  leur  entrée  dans  la  moelle. 

Il  n'existe  pas  de  différence  appréciable  entre  les  fibres  du  cordon 
antéro-latéral  et  celles  du  cordon  postérieur;  peut-être  leur  calibre 
est-il  un  peu  plus  petit  dans  la  partie  interne  du  cordon  postérieur. 

La  commissure  blanche  antérieure  est  constituée  par  des  fibres 
commissurales  et  probablement  aussi  par  des  fibres  radiculaires 
croisées. 

La  commissure  blanche  postérieure  est  moins  bien  connue,  tant  au 
point  de  vue  de  ses  origines  que  de  ses  terminaisons.  Certains  auteurs 
admettent  que  quelques  fibres  radiculaires  s'y  engagent  :  cette  dispo- 
sition serait  particulièrement  nette  dans  la  moelle  lombaire  et  sacrée. 
Il  semble  mieux  établi  que  les  cellules  de  la  substance  gélatineuse  de 
Rolando,  des  colonnes  de  Clarke  et  de  la  substance  grise  centrale,  lui 
fournissent  des  fibres  qui  sont  destinées  aux  cellules  correspon- 
dantes du  côté  croisé  ou  même  aux  cellules  des  cornes  antérieures  ; 
quelques-unes  semblent  jetées  comme  une  sangle  entre  les  cordons 
latéraux.  Sur  quelques  coupes,  il  est  aisé  de  distinguer  trois  plans  de 
fibres  :  un  plan  postérieur  qui  s'incline  vers  la  corne  postérieure;  un 
plan  moyen  qui  se  dirige  vers  la  partie  postérieure  du  cordon  latéral 
en  passant  derrière  la  colonne  de  Clarke  ;  un  plan  antérieur  qui 
•s'épanouit  dans  la  corne  antérieure,  après  avoir  suivi  le  bord  anté- 
rieur de  la  colonne  de  Clarke. 

Névroglie.  —  Nos  connaissances  sur  la  répartition  de  la  névro- 
glie  dans  la  moelle  remontent  aux  travaux  de  von  Kôlliker, 
L.  Clarke,  Frommann,  Deiters,  Henle,  etc.,  mais  la  méthode  de  colo- 
ration élective  qu'a  découverte  Weigert  a  permis  à  cet  auteur  d'en 
mieux  préciser  les  détails. 

Avec  lui,  on  peut  distinguer  trois  régions:  1°  la  circonférence  de 
la  moelle  ;  2°  la  substance  grise  ;  3°  la  substance  blanche. 

La  circonférence  de  la  moelle  est  isolée  de  la  pie-mère  par  un 
réseau  névroglique  sous-pie-mérien  ou  enveloppe  névroglique  de 
Gierke,  qui  atteint  le  plus  souvent  0""",0-2  à  0'"'",03  d'épaisseur. 
Il  augmente  au  niveau  de  la  pénétration  des  racines,  du  sillon  médian 
postérieur  et  des  encoches  médullaires.  Il  est  constitué  par  des  fibres 
orientées  dans  divers  sens,  fibres  verticales,  fibres  transversales, 
fibres  irradiées.  De  la  face  interne  de  ce  réseau  se  détachent  de 
petits  faisceaux  qui  pénètrent  dans  la  substance  blanche,  dans 
laquelle  ils  convergent  comme  des  rayons,  et  s'épuisent  à  mesure 
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qu'ils  se  rapprochent  du  centre.  Ils  accompagnent  pour  la  plupart  les 
vaisseaux  destinés  à  la  substance  blanche  et  forment  avec  eux  les 
tractus  précédemment  décrits.  De  mémo,  de  la  face  externe  se 
détachent  de  petits  faisceaux  de  fibrilles  qui  pénètrent  dans  la  pie- 
mère  ;  malgré  cela,  la  limite  entre  le  léseaunévroglique  et  la  pie-mère 
est  bien  tranchée.  Les  mailles  de  ce  réseau  sont  très  petites  et  ne 
dépassent  guère  les  dimensions  des  fibrilles  névrogliques.  Les 
noyaux  y  sont  rares. 

La  névrogliede  la  substance  blanche  est  en  partie  représentée  par 
les  prolongements  du  réseau  névroglique  sous-pie-mérien,  qui 
accompagnent  les  tractus,  et  segmentent  en  quelque  sorte  les  cordons 
de  la  moelle  en  faisceaux  secondaires. 

Parmi  ces  irradiations  névrogliques,  la  plus  importante  est  celle 
qui  forme  le  sillon  médian  postérieur.  Celui-ci  est  souvent  occupé 
par  un  vaisseau,  et  c'est  à  son  pourtour  que  le  tissu  névroglique  est 
le  plus  compact,  mais  il  n'en  existe  pas  moins,  avec  des  proportions 
variables,  dans  les  endroits  où  le  vaisseau  manque. 

Le  tissu  névroglique  de  la  substance  blanche  n'emprunte  pas  tous 
ses  éléments  aux  irradiations  du  réseau  névroglique  sous-pie-mérien; 
les  cordons  de  la  moelle  sont  encore  occupés  par  une  charpente 
névroglique  peu  dense,  dont  les  fibrilles  s'insinuent  entrent  les  fibres 
nerveuses  et  les  isolent  pour  ainsi  dire  les  unes  des  autres.  Cette 
charpente  est  plus  compacte  au  voisinage  du  réseau  névroglique  sous- 
pie-mérien  et  de  la  substance  grise. 

Les  fibres  névrogliques  sont  orientées  dans  divers  sens;  cependant, 
dans  le  cordon  antéro-latéral,  ce  sont  les  fibres  horizontales  qui 
prédominent.  Weigert  fait  remarquer  à  juste  raison  que,  chez  les 
vieillards,  les  fibres  verticales  sont  plus  nombreuses,  et,  dans  les 
processus  pathologiques  qui  atteignent  les  cordons  postérieurs,  les 
fibres  verticales  prédominent  de  beaucoup  sur  les  fibres  horizontales. 

Weigert  attire  encore  l'attention  sur  ce  fait  que,  même  chez  l'adulte, 
on  voit  dans  le  cordon  postérieur,  et  principalement  dans  le  cordon 
de  Goll  (le  fait  est  plus  manifeste  à  la  région  cervicale,  mais  peut 
être  également  constaté  dans  les  autres  régions),  non  seulement  les 
fibres  verticales  précédemment  signalées,  mais  encore  des  agglo- 
mérations de  libres  perpendiculaires,  disposées  par  groupes  et  qui 
donnent  l'illusion  de  processus  dégénératifs.  Chez  les  jeunes 
enfants,  on  ne  voit  rien  de  tel.  Peut-être,  à  un  degré  moins  avancé, 
ce  fait  est-il  normal;  peut-être  aussi  ces  proliférations  n'ont-elles 
lieu  que  chez  des  individus  qui  ont  succombé  à  une  maladie  de 
longue  durée,  telle  que  la  tuberculose  ou  le  cancer.  Ce  sont  deux 
questions  que  Weigert  s'est   posées,    mais  sans  les  résoudre. 

La  névroglie  est  surtout  constituée  par  des  fibrilles.  Les  noyaux 
ont  des  aspects  divers  ;  les  uns  sont  vésiculeux  et  possèdent  des 
grains  chromatiques;  d'autres  sont  petits  et  compacts.  Lesastrocytes, 


ANATOMIE  NORMALE.  34-25 

—  cellules  araignées,  —  que  Ton  distingue  mieux  sur  les  coupes  lon- 
gitudinales que  sur  les  coupes  transversales,  sont  plutôt  rares. 

La  névroglie  est  plus  abondante  dans  la  substance  grise  que  dans 
la  substance  blanche  (Weigert\  contrairement  à  l'opinion  de  Golgi. 

Dans  la  corne  antérieure,  les  fibrilles  sont  orientées  dans  tous  les 
sens;  elles  se  condensent  au  niveau  des  prolongements  de  la  sub- 
stance grise  vers  la  substance  blanche,  plus  particulièrement  sur  le 
bord  antérieur  et  vers  le  bord  latéral.  Les  fibrilles  sont  plus  nom- 
breuses sur  le  trajet  des  racines  antérieures  :  elles  sont  de  même  plus 
serrées  autour  des  prolongements  protoplasmiques  des  grandes 
cellules  ganglionnaires  des  cornes  antérieures.  Les  noyaux  sont 
grands  et  vésiculeux,  ou  petits  et  compacts.  On  y  rencontre  quelques 
astrocyles.  Dans  la  corne  postérieure,  le  réseau  névroglique,  formé  de 
fibres  horizontales  et  verticales,  atteint  une  très  grande  densité  au 
niveau  de  la  zone  de  Lissauer.  Au  contraire,  il  est  beaucoup  plus 
lâche  dans  la  substance  spongieuse  qui  est  située  immédiatement  en 
avant.  Dans  la  substance  gélatineuse  de  Rolando,  les  éléments  névro- 
gliques  sont  encore  plus  clairsemés  :  c'est  dans  cette  formation  que- 
le  tissu  névroglique  de  la  moelle  est  le  moins  développé  (Lenhossek,. 
Weigert)  ;  l'existence  d'espaces  complètement  dépourvus  de  ce  tissu 
est  même  caractéristique.  Les  rares  fibrilles  qu'on  y  rencontre 
suivent  des  directions  diverses,  les  aspects  irradiés  prédominent. 
Les  mailles  du  réseau  de  la  colonne  de  Clarke  sont  assez  larges,  de 
sorte  que  ce  réseau  est  moins  resserré  que  celui  de  la  corne  antérieure. 

C'est  au  voisinage  du  canal  de  l'épendyme  que  la  trame  névroglique 
est  la  plus  dense.  Elle  occupe  la  commissure  postérieure  et  la 
commissure  antérieure.  En  arrière,  la  limite  entre  celte  trame  si 
compacte  et  le  cordon  postérieur  est  très  nette  ;  en  avant,  au  niveau 
de  la  commissure  antérieure,  les  mailles  s'élargissent  pour  faire- 
place  aux  grosses  fibres  nerveuses  qui  passent  dans  la  commissure. 
Sur  les  côtés,  l'anneau  névroglique  qui  entoure  le  canal  central  se 
confond  insensiblement  avec  la  charpente  névroglique  delà  substance 
grise.  Dans  cet  anneau,  les  fibres  prédominent  de  beaucoup  sur  les^ 
noyaux  :  elles  s'entre-croisent  en  diverses  directions  et  sont  surtout 
horizontales.  Avec  Tâge,  les  fibres  verticales  augmentent  (Weigert) 
et  apparaissent  de  préférence  dans  la  commissure  postérieure. 

L'oblitération  du  canal  de  l'épendyme  doit  être  envisagée  comme 
une  des  modifications  produites  par  l'âge. 

Circulation  artérielle  et  veineuse  de  la  moelle.  —  La  circu- 
lation artérielle  est  assurée  par  V artère  spinale  antérieure,  située  au- 
devant  de  la  fissure  médiane  longitudinale  antérieure,  et  par  les 
artères  spinales  postérieures  qui  descendent  sur  la  face  postérieure 
de  la  moelle,  le  long  des  sillons  collatéraux  dorsaux. 

\J artère  spinale  antérieure  vient  des  artères  vertébrales.  Avant 
qu'elles  ne   se    réunissent  pour  former  le  tronc  basilaire,  chaque 
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artère  vertébrale  donne  une  petite  artère  qui,  en  ^'anastomosant  avec 
celle  du  côté  opposé,  forme  l'artère  spinale  antérieure. 

Les  arlères  spinales  postérieures  proviennent  des  artères  cérébel- 
leuses inférieures  et  postérieures. 

En  outre,  chaque  nerf  spinal  est  accompagné  par  une  petite  branche 
artérielle  dont  les  subdivisions  se  rendent  ù  la  moelle,  en  suivant  les 
racines  antérieures  et  postérieures.  Ces  artères  sont  considérées  par 
Kadyi  comme  les  principaux  vaisseaux  nourriciers  de  la  moelle  : 
suivant  la  région,  elles  naissent  des  artères  vertébrale,  cervicale 
profonde,  intercostales,  lombaires  et  sacrées. 

Chacune  de  ces  artères  se  divise  en  une  branche  ascendante  et 
une  branche  descendante  qui  s'anastomosent  avec  les  branches 
correspondantes  des  artères  sus  ou  sous-jacentes.  Ces  séries  d'anas- 
tomoses forment  des  chaînes  artérielles  longitudinales:  une  chaîne 
■antérieure,  située  dans  le  sillon  antérieur  et  qui  se  continue  à  son 
extrémité  supérieure  avec  l'artère  spinale  antérieure  ;  deux  chaînes 
postérieures  symétriques,  situées  entre  les  racines  postérieures  et  les 
cordons  latéraux;  elles  se  continuent  enhaut  avec  les  artères  spinales 
postérieures.  Des  chaînes  longitudinales  se  détachent  des  rameaux 
artériels  qui  forment  un  réseau  dans  la  pie-mère  {réseau  pie-mérien), 
réseau  qui  fait  communiquer  par  quelques  anastomoses  le  système 
spinal  antérieur  et  le  système  spinal  postérieur. 

Toutes  ces  artères  concourent  plus  ou  moins  à  former  autour  de 
la  moelle  un  riche  réseau  artériel  pie-mérien,  d'où  se  détachent  les 
iirtères  nourricières  proprement  dites.  Chaque  artère  nourricière 
est  une  artère  terminale,  en  ce  sens  qu'elle  ne  s'anastomose  pas,  et 
que  deux  artères  voisines  ne  peuvent  se  suppléer  après  l'oblitération 
de  l'une  d'elles,  soit  par  thrombose,  soit  piar  embolie. 

La  spinale  antérieure  émet  sur  tout  son  trajet  un  grand  nombre 
d'artères,  qui  s'engagent  dans  le  sillon  antérieur  et  pénètrent  alterna- 
tivement dans  le  côté  droit  et  dans  le  côté  gauche  de  la  moelle. 
Chacune  de  ces  artères  (artères  du  sillon  d'Adamkievicz,  artères 
centrales  de  la  moelle)  irrigue  la  plus  grande  partie  de  la  substance 
grise  de  la  corne  antérieure  et  la  colonne  de  Clarke  ;  elle  n'irrigue 
nullement  la  substance  blanche.  Les  départements  artériels  de  la 
substance  grise  et  de  la  substance  blanche  sont  indépendants.  Les 
arlères  du  sillon  sont  ordinairement  le  siège  des  principaux 
foyers  inflammatoires  dans  la  poliomyélite  antérieure  aiguë  de  l'en- 
fance. 

La  substance  blanche  est  irriguée  par  les  artérioles  qui  naissent 
du  réseau  pie-mérien.  Le  cordon  antérieur  et  la  partie  antérieure 
du  cordon  latéral  sont  tributaires  de  la  chaîne  artérielle  antérieure, 
tandis  ([ue  le  cordon  postérieur  et  la  partie  postérieure  du  cordon 
latéral,  comprenant  le  faisceau  pyramidal,  sont  sous  la  dépendance 
des  chaînes  artérielles  postérieures  (Sottas).  Quelques  artères  accom- 
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pagnenl  les  racines  antérieures  pour  pénétrer  dans  la  moelle  (artères 
radiculaires). 

La  limite  entre  les  départements  artériels  de  la  substance  blanche 
et  ceux  de  la  substance  grise  ne  correspond  pas  à  la  limite  de  la  substance 
blanche  et  de  la  substance  grise  :  d'après  Kadyi,  la  substance  blanche 
qui  borde  la  substance  grise  est  irriguée  par  les  deux  systèmes 
artériels  :  c'est  sans  doute  pour  cette  raison  que,  dans  les  cas 
d'ischémie  médullaire,  comme  l'ont  l'ait  remarquer  Goldflam  et 
Sottas,  cette  région  est  la  plus  épargnée,  et  Sottas  a  constaté  que, 
«  quand  la  coupe  tout  entière  de  la  moelle  n'est  pas  envahie  parle 
processus  de  sclérose,  cette  zone  persiste  seule,  alors  que  les  parties 
périphériques  de  la  moelle  et  la  substance  grise  sont  très  altérées  ». 

De  ces  dispositions  du  système  artériel  on  peut,  avec  Sottas,  en 
tirer  d'autres  déductions  :  1°  «  Lorsqu'une  lésion  peu  étendue  porte 
sur  un  point  d'une  des  chaînes  artérielles,  elle  peut  être  compensée, 
à  la  rigueur,  par  l'afflux  collatéral  supérieur  ou  inférieur;  mais,  si 
l'altération  intéresse  un  long  segment,  l'anémie  se  manifestera  inévi- 
tablement dans  la  partie  correspondante  de  la  moelle  »  ;  2"  lorsqu'un 
des  vaisseaux  nourriciers  de  la  moelle  est  oblitéré,  la  région  irriguée 
par  ce  vaisseau  se  nécrose;  3"  les  systèmes  vasculaires  peuvent  être, 
dans  une  certaine  mesure,  atteints  isolément  et,  comme  chacun  d'eux 
irrigue  un  territoire  de  la  moelle,  la  prédominance  des  lésions  dans 
l'un  d'eux  peut  expliquer  l'apparence  de  systématisation  que  prennent 
souvent  certaines  lésions,  en  particulier  celles  de  la  syphilis 
médullaire. 

Les  capillaires  veineux  se  groupent  en  veinules  ;  celles-ci  aboutis- 
sent à  un  réseau  veineux  pie-mérien  qui  se  déverse  dans  la  grande 
circulation  en  suivant  soit  de  grosses  veines  longitudinales,  la  veine 
spinale  antérieure  et  la  veine  spinale  postérieure,  placées  l'une  en 
avant  du  sillon  antérieur,  l'autre  en  arrière  du  septum  médian  pos- 
térieur, —  il  existe  encore  deux  grosses  veines  longitudinales  devant 
les  sillons  radiculaires  antérieurs,  —  soit  de  petites  veines  qui  accom- 
pagnent les  racines  et  aboutissent  aux  plexus  intrarachidiens  :  ce  sont 
les  veines  radiculaires.  Contrairement  aux  artères,  les  veines  de  la 
moelle  ont  des  anastomoses  très  étendues  et  très  développées. 

Circulation  lymphatique.  —  Il  n'existe  dans  la  moelle  ni 
vaisseaux  lymphatiques  canaliculés,  ni  ganglions  lymphatiques;  il 
n'existe  que  des  gaines  périvasculaires  et  des  espaces  signalés  par 
divers  auteurs  (Obersteiner,  Friedmann,  Paladino) et  sur  l'importance 
desquels  on  est  loin  d'être  fixé. 

La  plupart  des  auteurs  décrivent  des  espaces  lymphatiques  en 
rapport  avec  les  vaisseaux  sanguins  et  les  cellules  nerveuses.  Il 
existerait  un  espace  lymphatique  extravasculaire,  limité  en  dehors 
par  une  tine  membrane  et  séparé  par  elle  du  tissu  médullaire  :  c'est 
Vespace  lymphatique    de  Ilis   ou   périadventitiel.    Un   autre  espace 
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lymphatique  serait  situé  entre  la  couche  musculaire  et  l'adventice  : 
c'est  Vespace  lymphatique  adventiliel  de  Virchow  et  Robin.  Les 
espaces  périvasculaires  sont  occupés  par  des  gouttes  de  graisse,  des 
granulations  pigmentaires,  des  éléments  lymphatiques,  des  globules 
rouges  du  sang,  etc.  Enfin,  autour  des  cellules  nerveuses,  et  princi- 
palement autour  des  grandes  cellules  ganglionnaires  des  cornes 
antérieures,  on  a  décrit  un  espace  lymphatique  dont  l'existence  est 
encore  problématique. 

D'après  la  plupart  des  auteurs,  les  espaces  lymphatiques  s'ouvrent 
dans  les  espaces  sous-arachnoïdiens,  et  la  grande  cavité  sous-arach- 
noidienne,  qui  contient  le  liquide  céphalo-rachidien,  pourrait  être  ainsi 
envisagée  comme  un  grand  espace  lymphatique.  Sicard  fait  valoir 
contre  cette  hypothèse  qu'à  l'état  normal  le  liquide  céphalo-rachidien 
est  fort  peu  riche  en  lymphocytes,  qui  sont  les  éléments  constituants 
de  la  lymphe,  et  que  les  sels  injectés  sous  la  peau  n'y  apparaissent  pas. 
Sicard  admet  cependant  les  communications  de  la  cavité  sous- 
arachnoïdienne  avec  les  espaces  périvasculaires  de  la  façon  suivante: 
il  existerait  autour  de  la  première  gaine  périvasculaire,  exclusivement 
lymphatique,  une  deuxième  gaine  s'ouvrant  dans  les  espaces  sous- 
arachnoïdiens  et  seule  accessible  au  liquide  céphalo-rachidien.  KYélat 
normal^  il  y  aurait  indépendance  relative  des  gaines  périvasculaires  à 
lymphe  et  des  espaces  sous-arachnoïdiens  à  liquide  céphalo-rachidien  ; 
mais,  à  l'état  pathologique,  la  mince  barrière  qui  sépare  ces  deux 
gaines  pourrait  être  rompue,  et  c'est  ainsi  que  les  leucocytes  émigre- 
raient  dans  les  espaces  sous-arachnoïdiens.  Toute  ingénieuse  qu'elle 
est,  cette  explication  est  purement  hypothétique  et,  au  fond,  elle  ne 
diffère  pas  notablement  del'opinion  classique,  puisque,  d'après  Sicard, 
à  l'état  pathologique,  la  deuxième  gaine  se  comporterait  en  quelque 
sorte  comme  une  gaine  lymphatique. 

On  a  vu  plus  haut  les  relations  importantes  qui  existent  entre  les 
racines  et  la  moelle,  non  seulement  au  point  de  vue  de  leur  conti- 
nuité anatomique,  mais  encore  sous  le  rapport  des  communications 
vasculaires.  Comme,  d'autre  part,  les  racinesse  réunissent  au-dessous 
du  ganglion  rachidien  pour  former  le  nerf  périphérique,  on  est  en 
droit  (le  se  demander  s'il  n'existe  pas  une  corrélation  entre  lé  système 
lymphatique  de  la  moelle  et  celui  des  nerfs.  Certaines  expériences 
viennent  à  l'appui  de  cette  manière  de  voir  :  après  injection  de 
streptocoques  dans  le  nerf  sciatique  du  lapin,  Homen  constate, 
quelques  jours  après,  l'ascension  des  microbes  dans  les  ganglions 
rachidiens,  les  racines  spinales  et  la  moelle;  ces  organes  sont  altérés: 
ils  le  sont  encore,  mais  à  un  plus  faible  degré,  si,  au  lieu  d'injecter 
des  microbes,  on  injecte  des  toxines  dans  le  nerf.  Les  expériences  de 
di  Vestea  et  Zagari  sur  la  rage,  de  A.  Marie  sur  le  tétanos,  expériences 
qui  consistent  à  interrompre  par  une  section  de  nerfs  les  relations 
entre  le  point  inoculé  et  les  centres,  et  à  empêcher  ainsi  l'ascension 
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du  virus  rabique  ou  de  la  toxine  tétanique  sur  la  moelle,  plaident 
dans  le  même  sens. 

Les  expériences  de  Babonneix,  faites  avec  la  toxine  diphtérique, 
tendent  également  à  prouverque,  dans  certains  cas  de  paralysie  diph- 
térique, la  toxine  remonte  vers  les  centres  en  suivant  les  nerfs. 

Guillain  a  injecté  dans  le  nerf  sciatique  de  chiens  et  de  lapins 
des  substances  pulvérulentes  aseptiques  (encre  de  Chine,  bleu  de 
Prusse,  carmin  d'indigo)  et  il  a  retrouvé  ces  substances  à  une 
certaine  distance  du  point  injecté,  mais  jamais  très  loin  ;  par  contre, 
l'injection  dans  le  nerf  sciatique  de  liquide  de  Gerota,  chez  des 
animaux  récemment  tués,  dilfuse  facilement  vers  la  moelle.  Dans  une 
autre  expérience,  le  même  auteur  injecte  dans  les  nerfs  du  chlorure 
ferreux  en  solution  aqueuse,  et  en  même  temps  du  ferricyanure  de 
potassium  dans  la  circulation  générale  ;  du  bleu  de  TurnbuU  se 
précipite  dans  la  partie  supérieure  du  nerf  et  dans  les  racines, 
surtout  les  racines  postérieures. 

Sicard  etCestan  ont  fait  à  leur  tour  un  certain  nombre  d'expériences 
dans  le  but  d'élucider  cette  question.  L'injection  d'encre  de  Chine 
dans  le  liquide  céphalo-rachidien  par  voie  atloïdo- occipitale  ne 
dépasse  pas  les  culs-de-sac  sous-arachnoïdiens  :  on  ne  retrouve  pas 
de  particules  ni  dans  les  ganglions  ni  dans  les  nerfs.  L'encre  de 
Chine  injectée  dans  le  sciatique,  au  niveau  de  l'échancrure  sciatique, 
ne  peut  être  suivie  qu'à  2  centimètres  au  maximum  au-dessus 
du  point  injecté.  Après  injection  des  culs-de-sac  arachnoïdiens  et 
sous-arachnoïdiens  sur  une  moelle  humaine  fraîchement  autopsiée, 
les  ganglions  deviennent  turgescents,  ainsi  que  les  nerfs  périphé- 
riques ;  le  nerf  de  conjugaison  et  le  ganglion  sont  facilement 
injectés,  mais  l'intérieur  du  nerf  périphérique  ne  lest  pas  ;  l'enve- 
loppe périphérique  s'est  brisée  auparavant. 

L'injection  faite  dans  un  nerf  périphérique  sur  le  cadavre  et  loin 
du  ganglion  permet,  à  la  condition  que  la  pression  soit  suffisante, 
d'injecter  mécaniquement  le  nerf  par  voie  ascendante  ou  descendante 
et  souvent  fort  loin  de  la  piqûre.  L'injection  poussée  dans  le  tissu 
ganglionnaire  et  dirigée  vers  la  moelle  dissocie  les  filets  nerveux  du 
ganglion,  puis  entoure  les  faisceaux  conjonctifs  des  racines  et  peut 
encore  gagner  les  espaces  sous-arachnoïdiens  et  les  gaines  lamelleuses 
des  racines  postérieures,  mais  jamais  les  substances  injectées  n'ont 
pu  être  suivies  jusciuedans  les  cordons  postérieurs. 

Sicard  et  Cestan  concluent  de  ces  expériences,  contrairement  à 
l'opinion  exprimée  par  Key  et  Retzius,  qu'il  n'y  a  pas  de  libre  com- 
munication entre  les  espaces  sous-arachnoïdiens  des  centres  nerveux 
et  les  espaces  endonévritiques  des  nerfs  périphériques  :  et  la  barrière 
constituée  par  les  culs-de-sac  sous-arachnoïdiens  au  niveau  du  nerf 
de  conjugaison  [c'est  ainsi  qu'ils  désignent  la  portion  des  racines 
comprises  dans  le  canal  dure-mérien,  d'ailleurs  à  tort,  car   elle  ne 
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correspond  pas  toujours  au  trou  de  conjugaison  (Nageolte)]  meltrarl 
le  nerf  périplu'rique  à  l'abri  de  riiifection  pouvant  venir  de  la  cavilA 
sous-arachnoïdienne.  L'inverse  serait  également  vrai  et  l'infection 
du  nerf  se  propagerait  difficilement  aux  espaces  sous-arachnoïdiens 
et  à  la  moelle. 

La  migration  des  toxines  tétaniques, rabiques  et  diphtériques  sur  les 
centres  s'expliquerait,  d'après  Sicard  et  Cestan,  non  pas  par  une 
ascension  suivant  les  voies  lymphatiques,  mais  par  une  véritable 
imprégnation  du  cylindraxe. 

En  présence  de  faits  et  d'expériences  aussi  contradictoires,  on  ne 
saurait  donner  à  celte  question  une  solution  définitive.  Nous  ferons 
seulement  remarquer  que,  loin  de  démontrer  l'absence  de  continuités 
lymphatiques  entre  les  nerfs  périphériques  et  les  centres,  les  expé- 
riences de  Sicard  et  C.estan  établissent  qu'elles  peuvent  exister, 
mais  elles  ne  dépasseraient  pas  le  tissu  interfasciculaire  des  nerfs 
et  ne  s'étendraient  pas  jusqu'à  l'endonèvre.  D'aiitre  part,  jusqu'ici 
aucune  observation  anatomo-clinique  incontestable  n'a  établi 
l'existence  de  corrélations  entre  le  système  lymphatique  de  la  moelle 
et  celui  des  nerfs. 

ÉTIOLOGIE. 

Il  existe  quatre  facteurs  éliologiques  principaux  des  maladies  de 
la  moelle;  ce  sont  :  l'hérédité,  l'infection,  l'intoxication,  le  trauma- 
tisme ;  ils  agissent  isolément  ou  en  commun. 

L'intluence  de  l'âge  sera  discutée  à  propos  de  chacun  d'eux. 
L'homme  est  éprouvé  plus  fréquemment  que  la  femme,  par  ce  fait 
que,  à  part  l'hérédité,  il  est  plus  souvent  exposé  aux  autres  causes 
|)récédemment  signalées. 

L'hérédité  iniewieni  de  deux  façons  :  soit  en  créant  une  prédispo- 
sition aux  complications  médullaires,  soit  en  reproduisant  la  même 
aftection  sur  plusieurs  générations  ou  sur  plusieurs  membres  de  la 
môme  famille  (hérédité  similaire,  maladie  familiale);'  cette  dernière 
('ventualité  ne  se  rencontre  d'ailleurs  que  dans  trois  maladies  :  la 
maladie  de  Friedreich,  la  paraplégie  spasmodique  familiale  et  l'atro- 
phie musculaire  myélopalhique  familiale  (Hoffmann). 

Il  est  d'autres  alTections  familiales  et  héréditaires  dont  la  classifi- 
cation n'est  pas  encore  définitive  :  quelques-unes  ont  été  décrites 
sous  le  nom  d'hérédo-ataxie  cérébelleuse  (Pierre  Marie);  la  moelle 
y  est  principalement,  mais  non  exclusivement,  atteinte  (Svilalski, 
André-Thomas  et  Roux). 

Ce  sont  là  des  affections  exclusivement  héréditaires  et  familiales, 
en  ce  sens  que  dans  une  famille  nombreuse  il  est  dérègle  que  plu.sieurs. 
membres  soient  atteints;  il  en  est  d'autres,  au  contraire,  pour  les- 
quelles ce  caractère  n'est  qu'occasionnel,  et  c'est  moins  la  névro- 
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palhie  elle-même  des  parenls  que  rinfeclion  transmise  qu'il  faut 
incriminer.  C'est  le  cas  du  tabès  juvénile,  dont  les  observations  s-ortt 
il  est  vrai,  peu  nombreuses;  si  on  interroge  les  parenls  ou  si  on  exa- 
mine avec  soin  les  sujets  atteints,  oa  recueille  des  premiers  l'aveu 
de  la  syphilis,  ou  bien  chez  les  malades  on  découvre  les  stigmates  de 
l'hérédo-syphilis.  Le  tabès  a  frappé  le  père  ou  la  mère,  ou  même  les 
deux,  ou  bien  il  les  a  épargnés  ;  c'est  donc  bien  la  syphilis  qui  est 
héréditaire  et  non  le  tabès  :  le  tabès  juvénile  est  pour  ainsi  dire  un 
stigmate  de  la  syphilis  héréditaire. 

Il  faut  interpréter  de  la  même  façon  les  observations  de  sclérose 
en  plaques  d'Eichhorst,  concernant  une  femme  atteinte  de  sclérose  en 
plaques,  dont  le  troisième  enfant,  né  à  une  période  avancée  de  la 
maladie,  présenta  les  mêmes  symptômes  peu  de  temps  après  la  nais- 
sance. 

Sous  le  masque  de  l'hérédité  on  découvre  donc  l'infection,  et  on 
est  amené  à  se  demander  s'il  n'en  est  pas  de  même  dans  les  affec- 
tions exclusivement  familiales  ;  mais  dans  la  maladie  de  Friedreich, 
par  exemple,  on  n'a  pu  mettre  encore  en  cause  ni  la  syphilis,  ni  une 
infection  quelconque;  ce  qui  est,  par  contre,  bien  établi,  c'est  une 
résistance  affaiblie  de  la  moelle  et  plus  particulièrement  do  certains 
systèmes  de  fibres  chez  tous  les  individus  d'une  même  famille. 

Le  fait  que  tous  ne  sont  pas  frappés  rend  cependant  ce  problème 
de  pathogénie  singulièrement  obscur  ;  ceux  qui  échappent  à  la  ma- 
ladie héréditaireou  familiale  soutfrent  quelquefois,  il  est  vrai,  d'autres 
alfections  (hystérie,  folie,  épilepsie,  chorée)  pour  lesquelles  l'influence 
de  l'hérédité  nerveuse,  mais  non  similaire,  est  généralement  reconnue. 

Si  on  scrute  avec  méthode  les  antécédents  des  individus  atteints 
d'une  maladie  de  la  moelle,  de  paralysie  infantile,  par  exemple,  on 
relève  souvent,  même  chez  ceux  où  l'infection  a  joué  le  principal 
rôle,  l'influence  de  l'hérédité  ;  l'infection  fait  la  maladie,  mais  l'héré- 
dité fait  la  localisation. 

En  résumé,  le  rôle  de  l'hérédité  est  indéniable  ;  elle  plane  sur  la 
pathologie  médullaire,  en  léguant  au  système  nerveux  en  général 
et  à  la  moelle,  ou  à  quelques  systèmes  en  particulier,  une  vitalité  ou 
une  résistance  moindres.  Dans  quelques  cas,  il  n'y  a  aucun  doute 
que  Vhérédiléne  soit  synonyme  d'infection  ou  d'inloxicationtransmise 
(tabès  juvénile):  les  investigations  de  l'avenir  auront  vraisemblable- 
ment pour  but  d'approfondir  les  rapports  de  l'hérédité  avec  l'intoxi- 
cation et  l'infection. 

A  ['infection  et  à  Vinto.vication  revient  une  part  considérable  dans 
l'étiologiedes  atfections  médullaires.  En  ce  qui  concerne  la  première, 
il  est  assez  difficile  de  séparer  l'action  des  microbes  de  celle  de  leurs 
produits  toxiques.  La  présence  de  microbes  dans  la  moelle  a  été 
maintes  fois  constatée. 

De  toutes  les  maladies  infectieuses,  c'est  certainement  la  syphilis- 
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qui  fournil  el  de  beaucoup  le  plus  gros  conlingent  daireclions  mé- 
dullaires :  chez  l'adulle,  elle  engendre  la  méningo-niyélile,  la  myélo- 
malacie  par  arlérite,  le  tabès,  les  gommes,  peut-être  même  la  sclérose 
en  plaques;  chez  l'enfant,  la  syphilis  héréditaire  se  traduit  par  de  la 
méningo-myélite  gommeuse. 

La  tuberculose  a,  au  contraire,  peu  d'affinités  pour  la  moelle;  les 
tubercules  sont  plutôt  rares;  la  moelle  est  atteinte  secondairement 
dans  la  tuberculose  vertébrale  (mal  de  Pott),  et  encordes  altérations 
(ju'on  y  rencontre  sont-elles  généralement  des  altérations  de  compres- 
sion et  de  dégénérescence,  plutôt  que  des  lésions  spécifiquement 
tuberculeuses. 

La  lèpre  atteint  de  préférence  les  nerfs  périphériques,  mais  le 
bacille  a  été  retrouvé  plusieurs  fois  dans  la  moelle,  et  en  particulier 
dans  les  cellules  nerveuses  ;  dans  quelques  cas,  la  moelle  était  appa- 
remment saine  ;  dans  d'autres,  au  contraire,  elle  se  présentait  avec 
tous  les  caractères  de  la  moelle  syringomyélique  :  il  ne  s'agit  là 
vraisemblablement  que  d'une  coïncidence.  La  dégénération  des 
cordons  postérieurs  a  été  observée. 

Toutes  les  infections  de  l'enfance  et  de  l'âge  adulte  (pneumococcie, 
streptococcie,  staphylococcie,  fièvre  typhoïde,  variole,  rougeole, 
scarlatine,  grippe,  varicelle,  oreillons,  coqueluche),  sans  compter 
les  infections  de  nature  indéterminée,  sont  susceptibles  de  déterminer 
des  localisations  graves  dans  la  moelle.  Mais,  tandis  que  chez  l'enfant 
l'infection  est  plus  évidente  et  que  la  poliomyélite  antérieure  aiguë  en 
est  l'accident  le  plus  habituel,  chez  l'adulte  l'origine  infectieuse  est 
moins  facilement  vérifiable,  et  la  méningo-myélite  est  plus  souvent 
observée.  D'une  manière  générale,  on  peut  dire  que  toute  maladie 
infectieuse  aiguë  se  complique  plus  volontiers  de  paralysie  atro- 
phique  chez  l'enfant  et  de  paraplégie  spasmodique  chez  l'adulte.  11 
est  encore  à  remarquer  que  les  méningites  aiguës  qui  évoluent  rapi- 
dement et  donnent  lieu  à  la  formation  de  pus  dans  la  grande  cavité 
arachnoïdicnne  laissent  le  plus  souvent  intact  le   tissu  médullaire. 

Les  lésions  d'origine  microbienne  sont  de  divers  ordres.  Les  élé- 
ments nobles,  cellules  et  fibres  nerveuses,  sont  atteints  tantôt  direc- 
tement, tantôt  indirectement,  et  alors  par  l'intermédiaire  des  altéra- 
tions vasculaires  (Voy.    Mijélite  aiguë). 

L'influence  combinée  de  l'hérédité  et  de  l'infection  se  fait  sentir 
dans  les  maladies  héréditaires  et  familiales  :  les  premiers  symptômes 
apparaissent  quelquefois  en  effet  à  la  suite  d'une  maladie  aiguë,  ou 
bien,  si  celle-ci  survient  quelque  temps  après  le  début  de  l'alVection 
médullaire,  elle  en  précipite  la  marche  et  en  aggrave  les  symptômes  ; 
l'influence  combinée  de  deux  maladies  infectieuses,  l'une  chronique 
(la  syphilis),  l'autre  aiguë  (la  grippe),  est  également  bien  connue  : 
c'est  ainsi  qu'on  peut  voir  le  tabos  s'aggraver  brusquement  au  cours 
ou  au  déclin  dune  grippe. 
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Pour  un  certain  nombre  de  maladies  telles  que  la  poliomyélite 
subaii^uë  et  chronique,  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  l'étiologie 
est  des  plus  obscure;  rien  ne  s'oppose  cependant  à  l'idée  d'une  infec- 
tion antérieure  :  en  présence  de  pareils  faits,  on  est  tenté  d'incri- 
miner une  infection  qui  serait  passée  inaperçue,  ou  qui  remonte- 
rait à  plusieurs  mois  ou  môme  à  plusieurs  années  ;  celle  hypothèse 
serait  d'autant  plus  légitime  qu'on  a  sous  les  yeux  l'exemple  de  la 
syphilis,  dont  les  méfaits  ne  s'exercent  d'ordinaire  sur  la  moelle  que 
plusieurs  années  après  l'accident  primitif. 

Dans  plus  d'un  cas,  l'intoxication  est  le  lien  nécessaire  entre  l'in- 
feclion  et  la  maladie. 

Les  agents  toxiques  tels  que  ceux  qui  produisent  les  accidents  de 
i'ergotisme,  du  lalhyrisme,  de  la  pellagre  ne  détériorent  pas  indiffé- 
remment tous  les  éléments  nerveux;  ils  altèrent  et  détruisent  systé- 
matiquement et  symétriquement  certains  systèmes  de  fdjres,  tout  en 
respectant  les  autres. 

Des  lésions  très  semblables  ont  été  observées  chez  des  individus 
atteints  d'anémie  pernicieuse  ou  même  d'anémie  grave;  mais  c'est 
sans  doute  moins  l'anémie  qu'il  faut  rendre  responsable  de  ces 
accidents,  que  la  cause  dont  elle  dépend  et  qui  n'est  peut-être 
qu'une  intoxication. 

L'alcool,  le  plomb,  l'arsenic,  qui  frappent  si  souvent  les  nerfs  péri- 
phériques, respectent  au  contraire  la  moelle. 

Les  agents  toxiques  ou  microbiens  pénètrent  dans  la  moelle  par 
diverses  voies  :  ce  sont  les  vaisseaux,  le  liquide  céphalo-rachidien, 
les  nerfs. 

C'est  par  l'intermédiaire  des  vaisseaux  que  sont  apportés  à  la  moelle 
la  plupart  des  agents  toxiques  etinfectieux  qui  produisent  les  myélites 
aiguës  et  subaiguës.  Le  liquide  céphalo-rachidien  joue  très  vraisem- 
l)lablement  un  rôle  dans  la  dissémination  des  mêmes  agents  et  dans 
les  diverses  localisations  morbidt's  qui  suivent  ou  accompagnent  les 
méningites  diffuses.  On  sait  enfin  que  dans  la  rage,  le  tétanos  et 
peut  être  certains  cas  de  diphtérie  iBabonneixi  c'est  par  l'intermé- 
diaire des  nerfs  que  se  produit  l'ascension  des  germes  ou  des  toxines 
vers  les  centres  nerveux,  sans  que  l'on  puisse  préciser  davantage  le 
mécanisme  intime  de  cette  invasion.  C'est  suivant  un  processus  ana- 
logue que  se  développe  la  névrite  ascendante  ;  est-elle  susceptible  de 
remonter  jusqu'aux  racines  et  à  la  moelle?  La  clinique  permet  de  le 
présumer,  l'anatomie  pathologique  ne  la  pas  encore  démontré. 

Le  traumatisme  a  aussi  sa  part  dans  la  pathologie  médullaire, 
<pril  intervienne  directement  par  les  modifications  mécaniques  qu'il 
occasionne,  ou  indirectement  en  ouvrant  une  porte  d'entrée  à  l'in- 
fection, ou  à  dislance  par  le  choc.  Dans  le  premier  cas,  il  interrompt 
des  faisceaux  et  détruit  des  cellules  ;  il  fait  éclater  les  vaisseaux  et 
<ionne  lieu  à  des  symptômes  variables  suivant  le  siège  et  l'étendue  de 
Traité  de  miîdecim:.  XXX IV.    —   3 
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la  li'sion  (paralysie,  liriniparaplégie)  ;  dans  le  second,  il  apporte 
avec  lui  les  élémenls  de  la  myélite  aiguë  ;  dans  le  troisième,  il  est 
suivi  de  ruptures  vasculaires,  dliémalomyélie.  Le  traumatisme  a 
été  relevt-  plusieurs  fois  dans  les  anlérc'-dents  des  syrinyomyéliques, 
sans  (pi'il  soit  encore  possil)le  de  préciser  la  nature  de  celte 
relation. 

C'est  encore  par  traumatisme  (pu*  se  produisent  les  lésions  médul- 
laires dans  les  cas  de  diminution  brusque  de  la  pression  atmosphé- 
rique :  accidents  dus  à  la  décompression,  maladie  des  caissons. 
Dans  ces  cas  ce  sont  les  gaz  du  sang  qui  obstruent  ou  rompent  les 
vaisseaux  médullaires. 

A  côté  du  traumatisme,  il  faut  ranger  les  allcctions  de  voisinage, 
lésions  vertébrales  (tuberculose,  cancer),  les  tumeurs,  tubercules  et 
gommes  des  méninges,  les  pachyméningites  qui  lèsent  la  moelle  eu 
la  comprimant. 

Restent  encore  les  tumeurs  de  la  moelle  qu'on  ne  saurait  rattacher 
à  aucune  des  causes  précédemmeni  signalées  et  qui  sont  d'ailleurs 
rares;  elles  se  développent  plus  souvent  dans  son  voisinage  que 
dans  le  tissu  médullaire  proprement  dit.  L'étiologie  de  la  syringo- 
myélie  est  tout  aussi  obscure  ;  elle  sera  disculée  plus  loin. 

ANATOMIE    PATHOLOGIQUE. 

La  moelle  peut  être  atteinte  primitivement  ou  secondairement  et, 
dans  ce  dernier  cas,  ]>ar  extension  d'une  lésion  de  voisinage,  des 
méninges,  du  rachis,  etc.  Dans  un  chapitre  qui  ne  traite  que  des 
(considérations  générales,  il  n'y  a  pas  lieu  de  s'arrêter  à  cette  distinc- 
tion et  il  faut  se  borner  à  décrire  dans  une  vue  d'ensemble  les  modi- 
fications subies  par  les  éléments  constituants  de  la  moelle,  mis  aux 
prises  avec  les  agents  pathogènes  précédemment  énumérés. 

Les  lésions  qu'on  y  rencontre  sont  d'ordres  1res  divers.  Elles  sont 
soit  dégénératives,  soit  innammatoireset  irrilatives,soil  destructives, 
soit  atrophiques.  Les  particularités  qui  s'attachent  à  chacune  de  ces 
lésions  seront  étudiées  pour  chacun  des  éléments  constituants  delà 
moelle  :  cellules,  libres  nerveuses,  névroglie,  vaisseaux  ;ici,  cellules 
et  fibres  nerveuses  représentent  le  parenchyme;  la  névroglie  et  le& 
vaisseaux  :  le  tissu  interstitiel. 

Or,  dans  tous  les  organes,  il  existe  un  antagonisme  bien  connu 
entre  ces  deux  éléments.  Dans  presque  tous  les  processus  histo- 
pathologiques,  la  prolir»'ration  du  tissu  interstitiel  accomiiagne  la 
dégénération  et  la  destruction  cellulaire;  et  de  même  que,  pour  le 
Cd'ur,  le  foie,  le  rein,  on  a  longtemps  discuté  pour  savoir  la  part  (pii 
revient  aux  lésions  cellulaires  où  à  la  prolil'éi'ation  interstitielle  dans 
la  genèse  des  lésions,  et  laq»ielle  des  «leux  est  la  première  en  date,  la 
même  question  se  pose  dans  la  pathologie  médullaire  au  sujet  de  la 
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prolifération    névrof-lique  :  précède-l-elle  ou  même  occasionne-t-elle 
la  disparition  des  éléments  nerveux? 

On  ne  saurait  mettre  en  doute  que,  dans  quelques  alïeclions,  la  pro- 
lifération névroglique  ne  soit  secondaire  :  c'est  ce  qui  se  passe  à  la 
suite  de  foyers  de  nécrose  par  artérite,  dans  les  myélites  transverses, 
dans  la  poliomyélite  antérieure  aiguë.  Dans  les  dégénérations  du 
faisceau  pyramidal,  secondaires  à  un  foyer  encéphalique,  on  trouve 
à  la  place  des  fibresdisparuesune  plaque  de  sclérose  névroglique  plus 
ou  moins  dense  suivant  la  durée  de  la  lésion  et  l'âge  auquel  elle  est 
survenue  :  nul  doute  encore  que  la  sclérose  ne  soit  ici  secondaire  à  la 
dégénération.  Il  en  est  de  même  dans  les  lésions  médullaires  de  l'ané- 
mie pernicieuse,  pour  certaines  formes  de  sclérose  en  plaques  à 
marche  subaiguë,  où  les  éléments  parenchymateux  sont  très  nette- 
ment en  voie  de  désintégration,  avant  toute  apparition  de  proliféra- 
lion  névroglique.  Ces  cas  sont  favorables  à  l'étude  de  l'évolution 
des  processus  hislologiques,  en  raison  de  leur  marche  relativement 
rapide;  tandis  que,  dans  la  plupart  des  maladies  de  la  moelle,  et  c'est 
le  cas  pour  les  scléroses  dites  systématisées,  l'alTection  a  duré  si  long- 
temps qu'à  l'autopsie  on  se  trouve  en  présence  de  lésions  cicatri- 
cielles, et  on  a  conclu  à  tort  que  cette  sclérose  névroglique  est  le 
phénomène  primitif.  Et  pourtant  la  répartition  symétrique  et  systé- 
matique de  la  sclérose  dans  ce  cas  laisse  entrevoir  que  la  prolifération 
névroglique  doit  être  commandée  par  une  disparition  systématique 
des  fibres  nerveuses  auxquelles  elle  s'est  substituée. 

La  sclérose  névroglique  doit  par  conséquent  être  envisagée,  dans 
la  grande  majorité  des  cas,  comme  une  réaction  secondaire  suscitée 
par  une  altération  ou  luie  destruction  des  cellules  et  des  fibres  ner- 
veuses. 

La  réaction  névroglique  est  néanmoins  variable  comme  intensité 
et  comme  forme:  peut-être  cesdillérences  trouvent-elles  leur  raison 
d'être  dans  la  résistance  du  terrain  ou  dans  le  degré  de  nocivité  de 
l'agent  morbide.  On  ne  saurait  nier  cependant  que,  dans  certaines 
circonstances,  la  proUfération  névroglique  ne  soit  un  phénomène 
contemporain  desdestructionsouderinllammation  parenchymateuse, 
ou  même  que  dans  certains  cas.  la  syringomyélie  entre  autres,  elle  ne 
soit  le  premier  phénomène  en  date,  mais  c'est  là  une  affection  dont  la 
nature  est  encore  très  discutée  (Voy.  Si/ringomyétie). 

Lorsque  les  éléments  nerveux  sont  désagrégés  et  réduits  à  l'état 
de  déchets  proto|)lasmiques  ou  de  boules  myéliniques,  les  noyaux 
névrogliques  se  multiplient  par  voie  de  division  directe,  puis  ils  se 
chargent  de  résidus  proloplasmiques  et,  en  raison  de  leur  accumu- 
lation autour  des  vaisseaux,  il  est  probable  ([uils  servent  à  les  véhi- 
culer vers  ceux-ci.  Non  seulement  ils  se  multiplient,  mais  ils  s'hy- 
pertrophient,  les  grains  chromatiques  deviennent  plus  volumineux 
et  plus  nombreux;  peu  à  peu  on  voit  apparaître  deux  espèces  d'élé- 
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menls  :  des  fibres  névrogliques  et  des  grandes  cellules  (cellules-arai- 
gnées ou  cellules  de  Deiters,  aslrocyles).  Ces  cellules  sont  remarqua- 
bles par  le  nombre  considérable  de  fibrilles  qui  s'en  délaclienl,  leur 
noyau  simple  ou  multiple,  leur  irrégularité  de  forme.  Surles  coupes 
colorées  par  la  méthode  de  W'eigcrt  (méthode  pour   la  névroglie), 
seuls   le    noyau  et  les  fibrilles  se  colorent  en  bleu,  le  protoplasma 
reste  incolore  ou  jaunâtre,  les  fibrilles  s'enlre-croisent  en  ditïérenls 
sens  au-dessus  ou  autour  du  noyau,  quelques-unes  paraissent  le  tra- 
verser.  Le  protoplasma  de  ces  grandes  cellules  est  souvent  un  pro- 
toplasma d'emprunt,  dernier  vestige  de   la  fonte  parenchymateuse  ; 
quant  aux  fibrilles,  il  n'est  pas  invraisemblable  qu'elles  se  soient  for- 
mées par  métamorphose  du  noyau,  et  cela  paraît  d  autant  plus  pro- 
bable (ju'à  mesure  que  les  fibrilles  augmentent  le  nombre  des  noyaux 
diminue  :  dans  les   scléroses  anciennes,  les  noyaux  sont  rares   par 
rapport  aux  fibres.  Les  stades  intermédiaires  entre  le  noyau  névro- 
glique  et   la  transformation  fibrillaire  seraient  les  suivants  :  après 
une  augmentation  de  nombre  et  de  volume,  les  grains  chromatiques 
forment  un  réseau  intranucléaire  de  fibrilles  qui  prend  de  plus  en 
plus  d'importance;  le  noyau  éclate  à  son  tour  et  les  filirilles  chro- 
matiques peuvent  alors  se  dérouler  librement  et  constituer  les  fibrilles 
névrogliques  (André-Thomas  .  Lu  gran<]  nombre  paraissent  s'insérer 
sur  la  paroi  vasculaire  et,  si  on  rélléchit  qu'il  s'est  fait  au  préalable 
une  poussée  considérable  de  noyaux  autour  des  vaisseaux,  on  s'ex- 
plique très  bien  cette  disposition.  Cependant,  pour  la  plu  part  des  au  leurs 
les  fibrilles  se  forment  difïéremment  et  ne  sont  (jue  des  prolongements 
du  protoplasma  des  cellules  névrogliques.  La  réaction  névroglitjue  n"a 
lieu  qu'à  la  condition  que  la  circulation  ne  soit  pas  complètement  inter- 
rompue, sinon  la  névroglie  disparaît  avec  les  éléments  nerveux  ;  elle  est 
d'autant  plus  intense  quela  fonte  parenchymateuse  est  plusabondante. 
Jeune,  la  sclérose  névroglique  est  figui'ée  par  un  réliculum   à  lar- 
ges mailles,  par  de  nombreux  noyauv.  Les  fibrilles  sont  parfois  très 
irrégulières  et  difficiles  à  suivre  sur  un  long  parcours.  Ancienne,  la 
sclérose  est  dense,  les  noyaux  y  sont  rares,  les  fibriJles  minces,  dispo- 
sées en  faisceaux  onduleux,  leur  orientation  ordinairement  longitu- 
dinale, parallèle  aux  fibres  disparues.  Dans  les  scléroses  qui  se  déve- 
loppent dans   le  jeune   âge,  à    la  puberté  (et  en  particulier  dans   la 
maladie  de  Friedreich),  les  fibrilles  très  nombreuses  et  très  serrt'-es  for- 
ment d'élégants  tourbillons  don  ton  ne  voit  ni  la  fin  ni  le  commencement. 
Dans  les  destructions  rapides  à  la  suite  des  intlammations  aiguës,  les 
noyaux  névrogliques  s'atla([uent  à  la  cellule  nerveuse  et,  avec  les  leu- 
cocytes, ils  jouent  vis- à-vis  d'elle  le  rôle  de  phagocytes;  dans  les  destruc- 
lions  moins  rapides,  l'activité  des  noyaux  névrogliques  est  prépon- 
<lérante. 

Lésions  cellulaires.  —  Elles  jouent  un  rôle  de  premier  ordre  dans 
la  pathologie  de  la  moelle. 
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Les  modifications  hislologiques  que  subissentles  cellules  nerveuses 
au  cours  des  maladies  en  général  et  des  affections  de  la  moelle  en 
particulier  sont  assez  polymorphes  :  les  unes  sont  fines  et  ne  peuvent 
être  décelées  que  par  des  méthodes  de  coloration  élective  (méthode 
de  Nissl,  méthode  de  Ramon  y  Cajal)  ;  les  autres  sont  grossières  et 
accessibles  à  toutes  les  techniques,  mais  il  est  bien  entendu  que,  dans 
celles-ci  comme  dans  celles-là,  les  méthodes  spéciales  révèlent  des 
particularités  histologiques  des  plus  intéressantes. 

Il  y  a  trois  choses  à  envisager  dans  la  structure  de  la  cellule  :  sa 
morphologie,  ses  grains  chromatiques,  sa  substance  fondamentale 
et  les  neurofibrilles.  C'est  d'abord  à  ce  triple  point  d(;  vue  que  doit  être 
envisagée  l'anatomie  pathologique  de  la  cellule  :  mais  les  transfor- 
mations que  lui  infligent  les  divers  processus  morbides  ne  se  bornent 
pas  là,  elles  ont  quelquefois  aussi  pour  conséquence  l'apparition  ou 
l'introduction  de  substances  nouvelles  et  de  corps  étrangers  que  ne 
contient  pas  la  cellule  normale.  La  cellule  ganglionnaire  des  cornes 
antérieures  est,  en  raison  de  son  importance  anatomi(jue  et  physiolo- 
gique, celle  dont  l'anatomie  pathologique  est  le  mieux  connue;  les 
cellules  des  cordons,  les  cellules  des  colonnes  de  Clarke,  les  cellules 
des  cornes  postérieures  ont  été  moins  souvent  et  moins  bien  étudiées, 
mais  l'examen  précis  qui  en  a  été  fait  dans  quelques  cas  a  donné 
cependant  des  renseignements  qui  ne  sont  pas  sans  valeur. 

L'altération  la  plus  banale  et  la  plus  anciennement  connue  de  la 
cellule  ganglionnaire  des  cornes  antérieures  est  Valrophie.  Elle  est 
caractérisée  par  la  diminution 
progressive  du  volume  de  la  cel- 
lule, dont  les  prolongements  de- 
viennent de  moins  en  moins  appa- 
rents :  la  cellule  se  réduit  ainsi 
peu  à  peu  à  l'état  d'un  petit  bloc 
protoplasmique  plus  ou  moins 
irrégulier  et  se  colorant  mal  par 
les  réactifs  ordinaires.  Sa  vitalité 
est  toujours  compromise  et  elle 
finit  par  disparaître  du  fait  de  ce 
processus  de  réduction  progres- 
sive, à  moins  qu'elle  n'attende  pas 
lesphases  ultimes  de  ce  processus 
pour  tomber  en  désagrégation 
(fig.  3). 

Inversement,  le  gonflement  et  V hypertrophie  de  la  cellule  ont  été 
signalés;  le  gonflement  se  manifeste  non  seulement  sur  le  corps 
cellulaire,  mais  également  sur  les  prolongements  proloplasmiques  ; 
ce  n'est  généralement  qu'un  état  transitoire  de  la  cellule. 

Dans  l'état  d'hypertrophie,  la  forme  générale  de  la  cellule  est  habi- 


Fij4'.  3.  —  Atropliic  des  cellules  gan- 
glionnaires des  cornes  antérieures  de 
la  moelle  épiniére,  dans  la  sclërose 
latérale  amyolroi)liique.  Ces  cellules 
sont  vues  à  l'imniersion  et  dessinées 
à  la  chambre  claire.  Il  subsiste  encore 
quelques  granulations  cliromatiques. 
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liicllcmonl  l'especléo;  mais  dans  certains  cas  elle  perd  en  lolalilé  ou 
en  parlie  ses  prolongements  proloplasmiques,  ses  contours  devien- 
nent plus  réguliers,  sphériques,  la  cellule  paraît  comme  soultlée; d'où 
le  nom  (ïétaf  (flofnileux  et  vésiculeiix  sous  lequel  on  désigne  cette 
apparence  cellulaire. 

Avec  les  méthodes  ordinairesdecoloration,  on  avait  constaté  qu'au 

cours  de  quekjues  processus 
morbides  le  protoplasma  ne 
prend  pas  uniformément  la 
substance  colorante,  mais  se 
présente  comme  une  agglo- 
•     V  •'■"'-,*.,'■''   I        mération  de  grains  très  fins, 

:;!         inégalement    colorés    :    c'est 
V  :"^  ce  que    les   anciens   auteurs 

•^  désignaient  sous  le  nom  de/a/ 

,  ii^  .  ijraniileu.r,  de  déc/éncrescence 

':-''^^,-:'iS0f^]\t^  granuleuse.    Enfin   la  cellule 

:-;=ôif^^'     U'^'  peut  n'être  plus   représentée 

que   par  un   amas    de   petits 
blocs    protoplasmiques     qui 
Fig.  4.  —  Cellule  ganglionnaire  de    la  coinc     parfois   ne    sont    même     plus 
antérieure  de  la  moelle  sacrée  dans  un  cas     contenus  dans  leur  enveloppc 
d'amputation  de  la  cuisse  remonLanl  à  ciiKi  ni-  i    'i    i        ^i  -    i  ■    • 

ans  :  vue  à  rimme.sion  et  dessinée  à  la  cellulan'C  :  cet  ctat  a  été  desi- 
chambre  claire.  La  cellule  paraît  vcsicu-  gné  SOUS  le  nom  de  désiutc- 
leuse,  les  rares  granulations  qui  persistent  ,.,.alion  OU  de  clésanréaation 
occupent   la  périphérie  de  la  cellule.   Les  t  ■      i    • 

prolon^emenls    protoplasmiques  ont    dis-      moiecuuiwe. 
])aru.    Le  noyau    est   d.'placé    vers  la  péri-  AveC    la   métiiode    (le  Nissl, 

l'''^'"^-  on  est  entré    plus  avant  dans 

l'étude  des  fines  altérations 
de  la  cellule  et  des  modifications  pathologiques  de  la  substance 
chromali([ue.  La  lésion  la  plus  lypi<[ue  ([ue  décèle  celte  méthode 
est  la  chromatolyse  (fig.  4),  c'est-à-dire  la  dissolution  de  la  sub- 
stance chromatique  dans  le  protoplasma  cellulaire  :  les  grains  chro- 
matiques disparaissent  en  partie  ou  en  totalité,  d'où  la  distinction  des 
chromatolyses  totales  et  des  chromatolyses  partielles  ;  les  chromato- 
lyses  partielles  prédominent  à  leur  tour,  suivant  le  cas,  dans  telle  ou 
telle  portion  de  la  cellule,  tantôt  à  la  périphérie,  tantôt  autour  des 
novaux,  d'où  la  chromalolijsc  périphérique,  la  chromaloUjse  périnu- 
cléaire  ou  cenlrale  ((ig.  i). 

Dans  l'état  de  chromatolyse,  les  granulations  chroniojihiles  dispa- 
raissent et  la  cellule  prend  une  teinte  uniforme  :  ou  bien  elle  se  déco- 
lore complètement,  ou  bien  elle  se  colore  sans  élection  pour  les 
grains  chromatiques;  on  dit,  dans  celte  dernière  éventualité,  que  la 
cellule  est  en  êlal  chromophile. 

Parfois  les  gros  blocs  chromatiques  disparaissent  et  sont  rempla- 


ANATOMIE  PATHOLOGIQUE. 


34— :{9 


■ces  parties  grains  extrêmement  fins  qui  sont  disséminés  dans  le  pro- 
toplasma: c'est  l'état  poussiéreux  ;  enfin  le  seuUaitqui  retient  l'atten- 
tion peut  êlre  la  diminution  simple  des  grains  chromatiques. 

La  méthode  de  Nissl  a  permis  également  de  mieux  étudier  les  alté- 
rations nucléaires.  Suivant  le  processus  morbide,  le  noyau  est  gon- 
flé, hydropique  (état  vésiculeuxi,  ou  au  contraire  atrophié.  Sa  forme 
se  modifie,  il  devient  irrégulier,  allongé,  rétracté,  plissé,  il  se  fond 
en  quelque  sorte  dans  le  protoplasma  cellulaire  (caryolysej  ou  bien 
il  éclate  et  se  désagrège  (caryorhexis).  Use  colore  mal,  le  nucléole  est 
de  moins  en  moins  apparent,  l'un  et  l'autre  prennent  une  teinte  uni- 
forme (homogénéisation).  Enfin  il  se  déplace  du  centre  vers  la  péri- 
phérie  de    la    cellule 


M. 


^ 


i^^ 


m 


:^'^. 


(fig.  4),  parfois  même 
il  semble  faire  hernie, 
il  est  excentrique  : 
presque  toujours  lex- 
<;entricité  du  noyau 
coïncide  avec  la  chro- 
matolyse  cellulaire  ; 
la  substance  colorante 
persiste  alors  aux  con- 
fins du  noyau  oii  elle 
s'acc  um  u  le  en  for  m  a  n  t 
un  croissant. 

Quelques  modalités 
des  lésions  cellulaires 
ont  été  mieux  mises  en 
lumière  par  la  méthode 
deNissl;  et  plus  parti- 
culièrement l'état  va- 
cuolaire  (fig.   5i,    qui 
consiste  dans  l'appari- 
tion de  grosses  vacuoles  sphériques  dans  le  corps  delà  cellule  et  qui 
a  été  considérée,  à  tort,  selon  nous,  comme  un  artifice  de  prépara- 
tion. Ces  vacuoles  se  forment  aux  dépens  de  la  substance  chromatique 
et  de  la  substance  achromatique. 

Les  neurofibrilles  ont  été  étudiées  depuis  trop  peu  de  temps  pour 
que  nous  ayons  des  données  précises  sur  les  changements  qui 
s'opèrent  en  elles  au  cours  des  maladies  de  la  moelle.  Jusqu'ici  les 
investigations  se  sont  davantage  j)ortées  sur  les  cellules  pyramidales 
del'écorce  céréjjrale,  et  la  littérature  est  peu  riche  en  documents  sur 
les  transformations  des  neurofibrilles  des  cellules  ganglionnaires  des 
cornes  antérieures  de  la  moelle. 

Le  pigment  qui  existe  à  l'état  normal  dans  la  cellule  ganglionnaire 
<le  l'adulte  devient  de  plus  en  plus  abondant  avec  Tàge,  et  il  tend   à 


Fig.  5.  —  État  vacuolaire  de  la  cellule  ganjflionnaire 
des  cornes  antérieures  dans  un  cas  de  névrite  al- 
coolique. Chromatolyse.  Quelques  rares  cellules  pré- 
sentaient le  même  aspect.  (Immersion  :  dessin  à  la 
chambre  claire.) 
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s'accumuler  aux  dépens  de  la  substance  chromalique.  Il  résisle  mieux 
(jue  les  autres  éléments  lorsque  la  cellule  se  réduit;  c'est  pourquoi  il 
semble  que  l'atrophie  soit  due  à  la  transformation  pi^mentaire  du 
protoplasma,  et  cest  pour  cette  raison  qu'on  a  donné  h  certaines 
atrophies  cellulaires  le  nom  d'atrophie  pignienlaire  ;  on  ne  saurait 
nier  pourtant  d'une  faç^on  absolue  la  coexistence  d'un  double  pro- 
cessus d'atrophie  cellulaire  et  d'accumulation  de  pigment. 

Le  pigment  jaune  des  cellules  ganglionnaires  est  chimiquement 
constitué  par  une  substance  voisine  de  la  graisse  ;  il  se  colore  en  elVet 
en  brun  noir  par  l'acide  osmique,  mais  la  cellule  ne  contient  pas  à 
l'étal  normal  dégraisse  libre;  au  contraire,  dans  quelques  rares  obser- 
vations, la  présence  d'un  très  grand  nombre  de  gouttelettes  de  graisse 
en  suspension  a  été  mentionnée. 

Toutes  ces  altérations  cellulaires  otTrent  un  très  grand  intérêt  au 
point  de  vue  histologique,  mais  au  médecin  il  importe  peut-être 
davantage  d'en  connaître  l'origine  et  la  signification. 

Dans  quelques  maladies,  les  cellules  sont  atteintes  primitivement 
sans  participation  des  autres  éléments  anatomiques  (fibres  nerveuses, 
névroglie,  vaisseaux)  ':  c'est  ce  qui  a  lieu  dans  la  poliomyélite  anté- 
rieure chronique  ou  maladie  d'Aran-Duchenne;  dans  d'autres  cas. 
les  cellules  sont  encore  atteintes  primitivement,  mais  simultanément 
avec  d'autres  éléments  nerveux,  en  particulier  certains  systèmes  de 
fibres,  comme  dans  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  où  l'atrophie 
des  cellules  ganglionnaires  des  cornes  antérieures  s'associe  à  la  dégé- 
nérescence des  faisceaux  pyramidaux  et  à  des  lésions  très  marquées 
des  cellules  pyramidales  de  la  zone  corticale  motrice. 

Ailleurs  la  trophicité  des  cellules  n'est  atteinte  que  secondairement, 
et  la  lésion  n'est  que  la  conséquence  d'un  trouble  circulatoire  ou 
nu''canique  :  c'est  ainsi  que  dans  la  poliomyélite  aiguë  de  l'enfance 
ou  paralysie  infantile  et  dans  la  poliomyélite  aiguë  de  l'adulte,  où 
l'inllammation  des  vaisseaux  apporte  tout  d'abord  une  gène,  puis  un 
obstacle  à  la  circulation  sanguine,  les  cellules  sont  profondément 
atteintes  dans  leur  nutrition  et  disparaissent  lorsque  l'irrigation 
sanguine  est  tout  à  fait  insuffisante.  C'est  pour  la  même  raison 
qu'elles  se  désagrègent  dans  les  foyei'sde  myélite  aiguë  ou  chronique, 
dans  la  myélomalacie  par  artérite  syphilitique.  Il  ne  faut  cependant 
pas  perdre  tout  à  fait  de  vue  que,  dans  ces  maladies,  l'infection  et 
l'intoxication  sont  susceptibles  de  jouer  un  rôle  immédiat,  à  côté  de 
l'inflammation  vasculaire  et  de  l'exsudation  leucocyti([ue. 

Il  est  de  règle,  d'autre  part,  que  la  syringomyélie  donne  lieu  à  de 
l'atrophie  musculaire,  et  celle-ci  est  produite  à  son  tour  par  l'atro- 
phie et  la  disparition  des  cellules  ganglionnaires  correspondantes. 
Le  mécanisme  en  est  complexe,  mais  il  est  plus  que  vraisemblable  que. 
refoulées  par  le  bourgeonnement  de  la  gliose  ou  l'ampliation  de  la 
cavité,  les  cellules  deviennent  moins  résistantes  et  succombent  à  des 


ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  34—41 

altérations  purement  mécaniques;  roblitéralion  des  vaisseaux  et  les 
troubles  circulatoires  ne  doivent  pas  non  plus  y  être  étrangers.  Dans 
la  sclérose  disséminée  où  la  prolifération  névroglique  est  intense,  et 
dont  les  plaques  envahissent  quelquefois  tout  ou  partie  de  la  substance 
grise,  les  cellules  ne  semblent  pas  en  souffrir  et  persistent  ordinaire- 
ment intactes  au  milieu  de  cette  végétation  active. 

Le  neurone  peut  être  atteint  par  un  foyer  morbide  ou  même  par  une 
ésion  initiale  dans  l'une  quelconque  de  ses  parties:  soit  le  corps  de  la 
cellule,  soit  les  prolongements  protoplasmiques,  soit  le  cylindraxe  ; 
généralement  le  corps  de  la  cellule  et  les  prolongements  protoplas- 
miques sont  pris  simultanément  en  raison  de  leur  proximité  immé- 
diate :  il  n'en  est  pas  de  même  pour  le  cylindraxe  qui  s'étend  de  la 
cellule  radiculaire  jusqu'à  la  plaque  motrice  terminale,  et  qui  peut 
être  atteinte  une  très  grande  dislance  de  la  moelle.  La  cellule  ne  ressent 
pas  infailliblement,  mais  souvent,  les  dommages  subis  par  l'axone  ;  on 
admet  alors  qu'il  s'agit  d'une  réaction  à  dislance  ou  d'une  atrophie 
ascendante  gagnant  de  proche  en  proche  le  bout  central  des  libres 
nerveuses  pour  aboutir  définitivement  à  la  moelle.  Les  altérations 
secondaires  de  la  cellule  ontété  rencontrées  à  la  suite  d'amputation, 
de  névrite  radiculaire,  de  paralysie  obstétricale,  de  polynévrite,  etc. 

L'atrophie  de  la  cellule  des  cornes  antérieures  est  moins  fréquente 
à  la  suite  de  l'interruption  du  nerf  périphérique,  que  l'atrophie  des 
cellules  des  noyaux  du  bulbe  après  la  section  des  nerfs  crâniens  ; 
elle  a  plus  de  chances  de  se  produire  et  elle  est  d'autant  plus  précoce 
que  le  nerf  est  interronqDU  plus  près  de  son  centre  trophique,  que  le 
sujet  est  plus  jeune,  que  l'interruption  est  plus  brusque  ou  accom- 
pagnée d'arrachement  et  qu'il  y  a  concomitance  d'infection  ou  d'in- 
toxication ;  c'est,  par  conséquent,  dans  les  affections  radiculaires  et 
surtout  dans  celles  d'origine  traumatique  ou  obstétricale  qu'on  aura 
le  plus  de  chances  de  rencontrer  l'atrophie  secondaire  ou  à  distance  de 
la  cellule.  Les  lésions  des  neurones  (jui  entrent  en  relation  avec  les 
cellules  des  cornes  antérieures  (qu'il  s'agisse  du  neurone  cortical  mo- 
teur, ou  du  protoneurone  sensitif)  sonl-elles  susceptibles  de  retentir 
sur  leur  vitalité?  Chez  l'adulte,  les  dégénérescences  du  faisceau 
pyramidal  par  lésion  corticale  ou  sous-corticale  ne  retentissent  jamais 
sur  la  cellule  ganglionnaire  quel  que  soit  le  degré  de  la  dégénéres- 
cence; chez  l'enfant,  l'atrophie  de  la  corne  antérieure  s'observe  plus 
souvent,  mais  il  y  a  rarement  dans  l'iK-miph-gie  cérébrale  infantile 
de  grosses  différences  entre  le  côté  malade  et  le  côté  sain,  en  ce  qui 
concerne  le  nombre,  la  forme,  le  volume  des  cellules. 

Dans  les  maladies  à  évolution  chronique  ou  subaiguë,  telles  que  la 
poliomyélite  chronique  ou  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  le 
processus  histologique  de  la  déchéance  cellulaire  est  celui  de  l'atrophie 
simple:  réduction  du  corps  delà  cellule  et  de  ses  prolongements,  abou- 
tissant à  la  disparition  totale  de  l'élément  ou  bien  encore  à  sa  désa- 
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fi^régalion.  Comme  la  mort  ne  stirvieiil  ordinairement  qu'après  une 
durée  assez  longue,  le  (ait  qui  rra|)pe  le  plus  à  Texamen  hislologique 
est  la  diminution  du  nombre  des  cellules.  On  peul  dans  ces  deux 
maladies  observer  l'alrophie  pigmentaire,  le  corps  delà  cellule  étant 
réduit  à  un  amas  de  pigment  bordé  par  une  mince  couche  de  proto- 
plasma ou  de  substance  chromatique;  mais,  comme  cela  a  été  déjà 
c\'pli(]ué  plus  haut,  on  ne  saurait  conclure  à  une  surj)roduction  de 
pigment.  Les  grains  chromatiques  de  Xisslsecomportent  de  manières 
un  peu  différentes  suivant  les  cas;  dans  telle  cellule,  ils  diminuent  de 
nombre  et  de  volume  progressivement  et  proportionnellement  aux 
aulresélémenls,dans  telle  autre  la  chromatolyseest  précoce  et  précède 
la  régression  cellulaire.  Des  phénomènes  identiques  se  voient  dans  la 
syringomyélie.  Dans  ces  diverses  alfeclions,  on  n'observe  guère  que 
des  lésions  terminales  et  on  connaît  en  réalité  fort  mal  le  processus 
initial  qui  décide  de  la  vie  de  la  cellule. 

Dans  les  maladies  aigui's,  telles  que  les  poliomyélites  aiguës  de 
renfance  ou  de  Tadulle,  dans  les  myélites  aiguës,  syphilitiques  ou  non, 
la  mort  de  la  cellide  est  rapide,  occasionnée  par  des  troubles  circula- 
toires ou  par  la  loxi-infection;  il  est  alors  plus  aisé  d'observer  les 
premiers  degrés  de  la  lésion  cellulaire.  Dans  ces  foyers  morbides, 
il  n'est  |)as  rare  d'observer  au  début  la  tuméfaction  de  la  cellule,  la 
présence  de  vacuoles,  la  disparition  complète  des  grains  chroma- 
tiques; des  déformations,  des  dislocations  du  noyau  (jui  font  pres- 
sentir la  mort  prochaine.  Après  le  stade  aigu,  quelques  éléments  se 
restaurent  en  partie  ou  en  totalité,  mais  ceux  dans  les([uels  se  sont 
j)roduils  de  gros  délabrements  succombent  par  désintégration  molé- 
culaire, d'autres  résistent  un  peu  plus  et  s'atrophient  ensuite  progrès-" 
sivement.  C'est  pourquoi  l'aspect  des  cellules  est  très  ditTérent  d'un  cas 
à  un  autre, suivant  que  la  mort  est  survenue  dès  le  début  delà  maladie, 
ou  au  bout  dequelques  jours,  ou  bien  encore  après  quelques  semaines  : 
sans  compter  que  les  variations  histologicjues  peuvent  être  également 
subordonnées  à  la  qualité  ou  à  la  quantité  de  l'agent  pathogène. 

Danslesatrophies  cellulaires  secondaires  ou  àdistance,  c'est-à-dire 
par  lésion  de  l'axone,  l'atrophie  se  produit  d'autant  plus  vite  que  le 
loyer  initial  est  plus  rapproché  du  centre.  Les  prolongements  dispa- 
raissent, la  cellule  prend  souvent  l'aspect  vésiculeux  ou  globuleux, 
le  noyau  est  refoulé  à  la  périphérie  et  devient  excentrique,  la  chroma- 
lolyse  est  surtout  périnucléaire  :  il  persiste  encore  quelques  grains 
chromatiques  à  la  périphérie  de  la  cellule.  Lorscpie  les  premières 
recherches  expérimentales  furent  faites  avee  la  méthode  de  Xissi, 
on  crut  trouver  dans  la  distribution  centrale  de  la  chromatolyse  une 
<aracléristi(pu^  des  lésions  secondaires,  tandis  que  la  chromatolyse 
périphériipie  serait  l'apanage  exclusif  des  lésions  jn'imilives.  En  fait, 
la  chromatolyse  périnucléaire  avec  excentricité  du  noyau  se  voit  très 
nettement  sur  les  moelles  d'amjuités,  même  plusieurs  années  après 
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l'opéra tion  (  fig.  4),  mais  on  n'oserait  plus  affirmer  acluellement  qu'elles 
ne  puissent  être  observées  (ians  des  circonstances  toutes  diflerentes, 
et  telles  que  la  priorité  de  la  lésion  cellulaire  ne  fait  aucun  doute. 

D'ailleurs,  la  chromatolyse  a  perdu  beaucoup  de  sa  valeur  :  si  l'im- 
portance physiologique  de  la  substance  chromatique  est  aujourd'hui 
presque  universellement  discutée  ou  même  considérée  comme 
de  second  ordre,  cellede  la  chromatolyse  en  pathologiecellulaire  n'est 
pour  ainsi  dire  plus  à  retenir.  On  a  souvent  l'occasion  d'observer  des 
chromatolyses  considérables  sans  (ju'aucun  symptôme  se  soit 
manifesté  ;  quel  est  l'auteur  aujourd'hui  qui  oserait  lui  attribuer  la 
production  de  tel  ou  tel  symptôme  ?  La  chromatolyse  doit  être  envi- 
sagée comme  un  phénomène  intéressant  au  point  de  vuecytologique, 
mais  sans  aucune  valeur  en  matière  de  physiologie  pathologique  ou 
de  pathologie  générale.  Elle  se  manifeste  encore  dans  les  cellules 
ganglionnaires  des  cornes  antérieures,  en  dehors  de  toute  alïection  de 
la  moelle,  sous  certaines  influences  physiques  ou  chimiques  telles 
que  l'hyperthermie  et  les  intoxications;  on  a  môme  poussé  l'analyse  du 
phénomène  jusqu'à  vouloir  différencier  des  chromatolyses  propres  à 
telle  ou  telle  intoxication,  à  tel  point  qu'en  cas  d'empoisonnement  l'étude 
delà  substance  chromatique  eùtsuffiàen  diagnostiquer  la  nature  ! 
Ce  sont  là  de  ces  exagérations  fatales  qui  suivent  de  près  l'apparition 
d'une  découverte.  C'est  donc  moins  la  chromatolys!^  (pii  doit  retenir 
l'attention  de  l'observateur  que  l'ensemble  des  altérations  morpholo- 
giques qui  l'accompagnent  ;  ce  sont  ces  dernières  qui  constituent 
encore  aujourd'hui  toute  l'anatomie  pathologique  de  la  cellule,  en 
attendant  que  d'autres  méthodes  nous  a{)portent  îles  renseignements 
plus  précis  sur  riiistologic  pathologique  du  protoplasma  et  en  parti- 
<^ulier  des  neurofibrilles. 

Lorsque  les  cellules  des  cornes  antérieures  disparaissent,  les  racines 
antérieures  correspondantes  s'atrophient.  Si  la  destruction  cellulaire 
est  rapide,  comme  dans  In  poliomyélite  antérieure  aiguë,  les  fibres 
sont  atteintes  de  dégénérescence  wallérienne.  S'il  s'agit  d'atrophie 
lente,  les  fibres  radiculaires  disparaissent  lentement  et  progressive- 
ment. 

Ce  qui  vient  d'être  dit  ne  s'applique  pas  seulement  aux  cellules 
radiculaires  des  cornes  antérieures,  mais  encore  aux  cellules 
cordonales.  Lorsf[u'elIes  se  trouvent  placées  dans  des  conditions 
défectueuses  de  circulation,  leur  nutrition  s'en  ressent  également  et 
elles  disparaissent  ;  elles  ne  résistent  pas  davantage  aux  altérations 
mécanifjues  ou  à  l'atrophie  rétrograde  lorsque  leur  })rolongement 
cylindraxile  est  interrompu,  soit  par  le  traumatisme,  soit  par  un 
foyer  hémorragique  ou  vui  foyer  de  ramollissement.  Dans  la  polio- 
myélite chronique,  dans  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  les 
cellules  des  cordons  antéro-latéraux  partagent  (sinon  toutes,  au  moins 
un  certain  nombre)  le  même  sort  ([ue  les  cellules  radiculaires;  mais 


'l'i    de.ier(m:  et  THOMAS,  —  maladies de  la  moelle  éplmère. 

les  cellules  des  colonnes  de  Clarke,  les  cellules  des  cornes  poslé- 
rieures,  les  cellules  qui  servent  d'origine  aux  fibres  du  faisceau  de 
Gowers  reslent  toujours  inlacles  dans  la  poliomyélite  antérieure 
chroiii(|ue.  Dans  d'autres  maladies,  les  cellules  des  colonnes  de 
Clarke,  les  cellules  d'orii^ine  du  faisceau  de  Gowers  meurent,  tandis 
que  les  cellules  radiculaircs  reslent  relativement  ou  complètement 
indemnes. 

Lorsfpie  les  cellules  sont  |)rimilivement  malades,  elles  sont 
loujoui's  frappées  dans  le  même  ordre;  ce  sont  (sauf  quelques  excep- 
tions) toujours  les  mômes  cellules  qui  sont  prises  les  premières,  et  ce 
sont  é<.>alement  des  cellules  qui  président  à  une  fonction  déterminée 
à  l'exclusion  des  autres  cellules  ;  dans  la  poliomyélite  antérieure 
chronique,  dansla  sclérose  latérale  amyotrophique,  l'alrophie  gagne 
successivement  les  segments  radiculaircs  voisins  et  procède  très  rare- 
ment par  enjambement.  En  somme,  quel  que  soit  l'agent  morbide, 
toxique  peut-être,  il  s'attaque  à  la  constitution  anatomique  de  la 
cellule,  avec  la  même  méthode,  avec  la  même  prédilection,  avec 
la  même  spécificité  que  la  plupart  des  poisons  qui  agissent  sur  les 
fondions  du  système  nerveux  en  général.  Les  cellules  du  renfle- 
ment cervical  disparaissent  ordinairement  avant  les  cellules  du 
rentlemenl  lombaire  ;  et,  dans  le  renflement  cervical,  l'atrophie  des 
cellules  Irophiques  des  muscles  de  l'extrémité  du  membre  supé- 
rieur précède  le  plus  souvent  celle  des  cellules  trophiques  des 
muscles  de  la  racine  de  ce  membre. 

Altérations  des  fibres  nerveuses.  —  Comme  celles  de  la  cellule,  les 
altérations  de  la  fibre  peuvent  être  primitives  ou  secondaires. 

Elles  ne  sont  primitives  que  si  la  cause  nocive  se  localise  d'emblée 
sur  elle,  sans  détériorer  simultanément  sa  cellule  d'origine,  ou  sans 
diminuer  sa  vitalité  par  l'intermédiaire  de  troubles  mécaniques  ou 
circulatoires.  Inversement,  ces  altérations  doivent  être  considérées 
comme  secondaires, 'lorsque  les  cellules  d'origine  des  fibres  malades 
sont  atteintes  de  lésions  destructives  ou  bien  lorsque  les  fibres  elles- 
mêmes  sont  comprises  dans  un  foyer  morl)ide,  où  l'ensemble  des 
conditions  mécaniques  ou  circulatoires  peut  à  lui  seul  explicjuer  leurs 
changements. 

Waller  a  démontré  expérimentalement  sur  l'animal  (18')!]!)  que,  si 
on  sectionne  un  nerf,  le  segment  périphérique  est  atteintd'un  proces- 
sus spécial  qui  a  reçu  depuis  le  nom  de  détjénéralion  WaUérienne  ; 
le  segment  central,  au  contraire,  persiste  intact.  Les  modifications 
qui  se  produisent  dans  le  bout  périphérique  consistent  tout  d'abord 
dans  le  gonflement  des  fibres  nerveuses,  ])uis  dans  la  fragmentation 
de  la  myéline  et  du  cylindraxe,  la  multiplication  des  noyaux  :  cylin- 
draxe  et  myéline  disparaissent  et,  après  un  certain  temps,  la  fibre 
nerveuse  n'est  plus  représentée  que  par  la  gaine  de  Sclnvann  abso- 
lument vide. 
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Le  processus  de  dégénéra  lion  wallérienne  est  une  loi  générale  qui 
est  non  seulement  applicable  au  système  nerveux  périphérique,  mais 
encore  au  système  nerveux  central,  et  qui  peut  être  énoncée  de  la 
façon  suivante:  «  Toute  fibre  séparée  de  son  centre  trophique  dégé- 
nère ».  Mais  la  dégénération  wallérienne  (au  sens  strict  du  mot)  ne 
doit  être  intégralement  transportée  dans  le  domaine  de  la  pathologie 
qu'à  la  condition  que  celle-ci  réalise  des  conditions  identiques 
à  celles  de  l'expérience  de  W'aller,  c'est-à-dire  la  section  brusque 
d'un  nerl",  nous  dirons  aujourd'hui  l'interruption  instantanée  d'un 
neurone. 

Kn  formulant  ainsi  le  sens  et  les  limites  qu'il  convient  d'attribuer  à 
la.dégénération  \vallérienne,on  ne  doit  donc  s'attendre  à  l'observer  dan  s 
tel  ou  tel  système  de  fibres  que  si  l'interruption  a  été  brusque;  cette 
interruption  reconnaît  pour  originesoit  un  traumalisme,  parexemple 
la  section  delà  moelle  par  un  instrument  tranchant,  soit  un  trouble  cir- 
culatoire: l'obstruction  tl'un  vaisseau  déterminantpararrèt  du  sangla 
nécrose  d'un  segment  de  moelle  (myélomalacie  par  artérile)  ou  même 
la  rupture  d'un  vaisseau  dont  le  sang  extravasé  détruit  les  éléments 
qu'il  rencontre  sur  son  passage  (hématomyélie).  Au  cours  de  certaines 
infections  ou  intoxications,  les  altérations  subies  par  certaines  fibres 
au  milieu  d'un  foyer  inflammatoire,  non  seulement  du  fait  de  la  gêne 
circulatoire  maisencoredu  fait  de  l'action  directedes  toxines,  peuvent 
aboutir  rapidement  aune  interruption  complète  et  les  conditions  sont 
à  la  rigueur  comparables  à  celles  de  l'expérience  de  Waller  :  le  seg- 
ment de  fibre  séparé  de  son  centre  trophique  dégénère.  A  plus  forte 
raison,  la  dégénération  wallérienne  est-elle  réalisée  lorsque  les 
cellules  elles-mêmes  sont  brusquement  détruites  dans  un  foyer 
inflammatoire,  hémorragique  ou  ischémique  ;  c'estlecas  de  la  polio- 
myélite antérieure  aiguë  de  l'enfance  (paralysie  infantile)  ou  de 
l'adulte  :  les  racines  antérieures  et  les  nerfs  musculaires  correspon- 
dants dégénèrent  rapidement. 

Waller  avait  admis  qu'après  la  section  d'un  nerf  le  bout  central 
ne  dégénère  jamais  :  celle  deuxième  proposition  doit  êlre  revisée.  On 
a  remarqué  en  elfetdans  les  centres,  et  en  particulier  dans  la  moelle, 
que  certaines  fibres  qui  dégénèrent  toujours  dans  le  même  sens  après 
leur  interruption  sont  susceptibles  de  dégénérer  dans  le  sens  opposé, 
c'est-à-direde  la  périphérie  vers  lescentres,  dansun  tièslongdélaiaprès 
le  début  de  l'interruption.  La  dégénéralion  du  bout  périphérique  ne 
demande  que  quelques  jours,  ladégénération  du  bout  central  ne  com- 
mence qu'après  plusieurs  semaines  ou  même  plusieurs  mois,  si  ce 
n'est  plusieurs  années:  en  un  mot,  il  se  produit  dans  le  bout  central 
delà  fibre  interrompue  un  processus  d'atrophie  qui  remonte  progres- 
sivement vers  la  cellule  et  qu'on, a  désigné,  par  opposition  avec  la 
dégénérescence  wallérienne  qui  s'oriente  vers  la  périphérie,  sous  le 
nom  àe  dégénéralion  rélrograde  (Dejerine  et  Sottas).  En  réalité,  c'est 
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hislologi(|nenienl  cl    [)liysiologi(iuein('nl  un   processus  Ires  dilïérent 
(Je  la  (.U'généralion  walU'nenne. 

La  clégénéraliou  rrlrof^rade  osl  cllo-miMne  un  phénomène  plus 
complexe  (ju'on  ne  l'avait  tout  <J'aboi"tl  soupronné.  Dans  cerlainscas, 
en  ellel,  où  la  lésion  du  neurone  sièi^e  tout  près  du  corps  cellulaire, 
il  n'est  pas  rare  que  ce  dernier  ressente  très  rapidement  le  contre-coup 
de  l'inlerruption;  elcoinmecela  a  été  déjàexposé  plus  haut,  à  propos 
de  la  palholo!^ie  cellulaire,  il  s'alropliie  et  disparaît.  Sa  disparition 
entraîne  à  son  tour  la  dégénérescence  de  la  fibre  à  laquelle  il  donne 
origine,  en  vertu  de  la  loi  de  dég('nérescence  wallérienne,  et  c'est 
ainsi  qu'il  faut  parfois  expliquer  la  dégénérescence  du  bout  central 
des  faisceaux  interrompus  tout  près  de  leur  centre  trophique.  La 
dégénérescencerétrograde  n'est  alors  qu'unedégénéralion  wallérienne 
occasionnée  par  l'atrophie  de  la  cellule  d'origine,  elle-même  secon- 
daire à  rinterru|ilion  du  neurone  (André-Thomasi  ;  c'est  la  dégéné- 
rescence Nvallérienne  indirecte  de  Van  (Jehuchten. 

Un  tel  processus  ne  saurait  cependant  être  invoqué  pour  expliquer 
tous  les  cas  de  dégénération  rétrograde.  11  en  est  dans  lesquels  l'atro- 
phie du  bout  central  des  libres  interrompues  se  fait  très  lentement, 
progressivement,  en  plusieurs  années,  sans  jamais  remonter  jusqu'à 
la  cellule;  la  raison  de  cette  atrophie  nous  échappe:  s'agit-il  d'une 
atrophie  se  projjageant  réellement  de  la  périphérie  au  centre  ou  bien, 
sans  être  compromise  dans  sa  vitalité,  la  cellule  ne  serait-elle  pas  at- 
teinte dans  sa  fonction  et  dans  son  [)ouvoir  trophique  dont  l'allaiblis- 
sement  retentirait  plus  vite  sur  les  parties  les  plus  éloignées  du 
neurone?  En  tout  cas,  par  sa  lenteur,  sa  marche  progressive,  ce 
processus  dilTère  sensiblement  du  premier,  et  si  à  celui-ci  on  réserve 
le  nom  de  dégénéralion  rétrograde,  peut-être  serait-il  plus  juste  de 
garder  au  second  celui  ^"atrophie  rétrograde. 

L'anatomie  pathologique  du  système  nerveux  a  fourni  à  la  loi  de 
dégénérescence  wallérienne  une  vérification  décisive,  et  on  lui  doit 
nos  acquisitions  les  plus  précises  sur  l'anatomie  normale  du  système 
nerveux  et  de  la  moelle  en  particulier.  C'est  en  chercl^ant  les  dégé- 
nérescences par  des  méthodes  appropriées,  à  la  suite  de  destructions 
des  centres  ou  des  sectionsde  faisceaux,  qu'on  est  arrivé  à  connaître 
l'origine,  le  trajet  et  la  terminaison  des  fibres  de  la  moelle  épi- 
nière. 

Inversement,  en  étudiant  i)ar  la  méthode  de  Nissl  ou  d'autres 
méthodes  les  atrophies  à  dislance  des  groupes  cellulaires  de  la  moelle 
des  divers  centres,  à  la  suile  de  lésions  destructives  et  localisées 
de  la  moelle,  on  a  pu  entrevoir  roriginedecerlaiussyslèmes  de  libres. 
Par  opposition  à  la  méthode  des  dégénérescences  secondaires,  on 
pourrait  désigner  l'ensemble  des  investigations  anatomiques  exécutées 
dans  ce  but  sous  le  nom  de  méthodes  des  atrophies  cellutaires  secon- 
daires ou  mieux  des  dégénéralions  rétrogrades.  On  verra  plus  loin 
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comment,  grâce  à  ces  méthodes,  on  est  arrivé  à  connaître  la  constitu- 
tion des  faisceaux  médullaires. 

Lesmodificationshistologiques  quesubissenlles  fibres  de  la  moelle 
atteintes  de  dégénérescence  secondaire  wallérienne  sont  très  compa- 
rables à  celles  qu'on  observe  dans  le  bout  périphérique  d'un  nerf 
sectionné  et  qui  ont  été  si  finement  analysées  par  Ranvier,  à  cette 
différence  près  que  les  fibres  des  centres  nerveux  ne  possèdent  pas 
de  gaine  de  Schwann,  et  que  toutes  les  réactions  qu'entraîne  dans  le 
nerf  dégénéré  la  présence  de  cet  élément  font  défaut  dans  les  dégéné- 
rations secondaires  des  centres. 

Ces  modifications  portent  à  la  fois  sur  la  gaine  de  myéline  et  sur 
les  cylindraxes  :  elles  sont  plus  apparentes  par  conséquent  sur  les 
fibres  myélinisées  que  sur  celles  qui  ne  le  sont  pas. 

Les  méthodes  qui  colorent  électivement  la  myéline  sont  précieuses 
pour  l'étude  desdégénérescences,  parce  que,  sur  les  fibres  dégénérées, 
les  altérations  de  cette  substance  sont  les  plus  nettes,  les  plus  appa- 
rentes. La  méthode  de  Weigert  a  rendu  des  services  considérables  ; 
en  effet,  elle  donne  à  la  gaine  de  myéline  une  coloration  bleu  foncé  ; 
les  faisceaux  complètement  dégénérés,  ayant  perdu  définitivement 
leur  myéline,  tranchent  sur  les  faisceaux  sains  par  leur  absence  de 
coloration.  Mais  avant  que  la  gaine  de  myéline  ne  disparaisse,  elle 
subit  de  nombreuses  transformations,  entre  autres  sa  résolution  en 
gouti  dettes  de  graisse  qui  se  colorent  intensivement  en  noir  par  lacide 
osmique  ;  la  méthode  de  Marchi,  qui  est  basée  sur  celte  réaction, 
met  ainsi  en  évidence  les  premiers  stades  des  dégénérescences  secon- 
daires. La  méthode  de  Weigert  est  de  préférence  applicable  aux 
dégénérations  anciennes,  la  méthode  de  Marchi  aux  dégénérations 
récentes,  datant  de  quelques  semaines. 

Les  altérations  du  cyiindraxe  ont  été  pendant  longtemps  moins 
bien  étudiées  que  celles  de  la  gaine  de  myéline,  faute  d'un  procédé 
spécial  pour  leur  coloration  ;  les  histologistes  employaient  surtout 
le  carmin  qui  n'a  rien  d'électif,  mais,  dans  ces  dernières  années, 
différents  procédés  d'imprégnations  métalliques  (méthodes  de  Biels- 
chowski,  de  Cajal)  ont  permis  de  dilïerencier  très  nettement  le 
cyiindraxe,  et  ils  sont  appelés  à  rendre  les  plus  grands  services  dans 
l'étude  anatomo-pathologique  des  fibres  nerveuses,  des  centres  et  de 
la  moelle  (fig.  0,  7,  8,  9). 

Toute  fibre  atteinte  de  dégénérescence  >vallérienne  est  destinée  à 
disparaître  complètement,  aussi  bien  la  gaine  de  myéline  que  le 
cyiindraxe.  ("e  processus,  qui  débute  (quelques  jours  après  la  section 
de  la  fibre,  est  caractérisé  tout  d'abord  par  le  gonflement  de  la  gaine 
de  myéline  et  la  tuméfaction  du  cyiindraxe;  puis  la  myéline  devient 
irrégulière,  elle  se  fragmente  et  se  transforme  en  gouttelettes  de 
graisse;  en  même  temps  le  cyiindraxe  devient  irrégulier,  sinueux; 
il  se  morcelle,  c'est  alors  qu'on  voit  apparaître  des  éléments  nucléés, 
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Fig-.  6  cL  7.  —  Coupes  horizontales  de  la  moelle  cervicale,  au  niveau  du  faisceau 
•pyramidal  croisé,  dans  un  cas  d'hcmipléfrie.  —  Coloration  à  l'argent  réduit  de 
Hamon  y  Cajal. 
Kig.  6,  coté  sain;  fig.  7,  coté  dégénéré,  diminution  considérable  du  nombre  des 

cylindraxes  (André-Thomas,  Revue  neiirolnffi<iiie,  190G,  p.  249). 

seaux.  Lelissu  inlerslilicl,représenlé  ici  par  la  névroglie,  ne  reste  pas 
indiflércnt  à  la  désagrégation  du  parenchyme  ;  il  prolifère,  ses 
noyaux  se  mulliplienl  ;  plus  tard,  ils  cèdent  la  place  aux  fibres  névro- 
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ijliqaes  et  les  tubes  nerveux  disparus  sont  remplacés  par  une  plaque 
de  sclérose  névroglique. 

L'atrophie  rétrograde  diffère  histologiquemeni  de  la  dégénérescence 
wallérienne;  au  lieu  de  subir  une  désagrégation  rapide,  la  fibre  s'atro- 
phie lentement,  et,  ce  qui  frappe  le  plus,  c'est  la  réduction  du  calibre 
de  la  fibre,  la  réduction  de  la  gaine  de  myéhne  et  du  cylindraxe. 

Jusqu'ici  il  n'a  été  question  que  des  dégénérescences  qui  se  manifes- 
tent après  l'interruption  brusque  d'un  neurone,  c'est-à-dire  dans  les 
conditions  de  l'expérience  de  Waller  ;  toutes  ces  dégénérescences 
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Fig.  8  et  9.  —  Coupes  vcrlico-U-ansversalcs  de  la  moelle  cervicale  au  niveau  du 
l'aisceau  pyramidal  croisé  dans  un  cas  d'hémiplégie.  —  Coloraliou  à  l'argent 
réduit  de  Kamon  y  Cajal. 

Fig.  8,  côté  sain  ;  fig.  9,  coté  dégénéré  (diminution  considérable  du  nombre  des 
cylindraxes).  (André-Thomas,  Revue  neurologique,  1906,  p.  249.) 

sont  systématisées  en  ce  sens  qu'à  la  suite  d'une  interruption  localisée 
dans  la  même  région  et  au  même  niveau,  ce  sont  toujours  les  mêmes 
systèmes  de  fibres  qui  dégénèrent. 

Lorsque  les  fibres  nerveuses  sont  comprises  dans  un  foyer  mor- 
bide, soit  de  myélite  parenchymateuse,  soit  de  myélite  transverse,  elles 
présentent  des  altérations  inflammatoires  qui  vont  jusqu'à  leur  écla- 
tement et  leur  rupture;  elles  seront  étudiées  au  chapitre  des  myélites. 
Rappelons  seulement  que  ces  altérations  primitives  ne  sont  nullement 
systématisées  et  que  tous  les  faisceaux  peuvent  être  plus  ou  moins 
endommagés. 

Dans  certaines  conditions,  cependant,  les  fibres  nerveuses  devien- 
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nent  malatlcs,  à  l'exclusion  des  autres  éléments  de  la  moelle,  sans 
qu'on  puisse  trouver  une  cause  quelconque  d'interruption  sur  leur 
trajet,  et  la  dégénérescence  ne  frappe  exclusivement  que  certains  sys- 
tèmes de  libres  :  ce  sont  les  déijénéi'escences  systématisées primilives^ 

Ces  dégénérescences  si/stématisées  primitives  (scléroses  systéma- 
tiques de  Vulpian)  frappent  symétriquement  un  ou  plusieurs  fais- 
ceaux, par  conséquent  des  libres  ayant  la  même  origine  cellulaire; 
soit  les  deux  faisceaux  pyramidaux,  soit  les  deux  faisceaux  cérébel- 
leux directs,  soit  les  deux  cordons  postérieurs;  lorscjue  plusieurs  fais- 
ceaux sont  pris,  la  dégénérescence  est  dite  comtnnée  ;  on  dit  encore 
sclérose  combinée.  Ces  expressions  scléroses  sijsténiatiijues.  scléroses 
combinées  sont  défectueuses,  parce  que  la  scb'rose  n'est  jamais  le 
phénomène  initial  ;  la  sclérose  n'est  en  quelque  sorte  que  la  cicatrice 
qui  remplace  les  fibres  dégénérées:  c'est  une  sclérose  de  substitution. 
Lorsque  les  dégénérescences  primitives  ont  une  longue  durée,  le 
centre  trophiquc  des  fibres  malades  subit  le  contre-coupde l'interrup- 
tion du  neurone,  qui  se  traduit  par  une  chromatolyse  plus  ou  moins 
intense,  voire  même  par  l'atrophie  totale  de  la  cellule,  quand  le  neurone 
a  été  atteint  tout  près  d'elle;  dans  ces  conditions,  il  devient  très  diffi- 
cile de  savoir  si  c'est  la  cellule  ou  la  fibre  qui  a  soulTert  la  première. 

Nous  ne  savons  que  bien  peu  de  choses  sur  l'origine  et  la  nature 
de  ces  altérations  :  sont-elles  d'origine  toxique  ?  les  fibres  sont-elles 
toujours  prises  les  premières,  sans  altération  simultanée  ou  préalable 
de  leur  centre  trophique  ?  la  lésion  primitive  est-elle  tout  d'abord 
localisée  à  un  point  de  la  fibre,  ou  l'envahit-elle  d'emblée  surun  long 
trajet?  Ce  sont  autant  de  questions  auxquelles  il  est  impossible  de 
répondre  d'une  façon  catégorique  dans  l'état  actuel  de  la  science; 
elles  seront  abordées  de  nouveau  au  chapitre  des  scléroses  combinées. 

Dans  ces  dégénérescences  systématisées  primitives,  les  lésions  des 
faisceaux  sont  ordinairement  continues;  il  n'existe  pas  de  portion 
saine  de  la  fibre  comprise  entre  deux  portions  malades.  On  sait,  depuis 
les  travaux  de  Gombault,  que,  dans  certaines  névrites  toxiques  expéri- 
mentales ou  pathologi({ues,  les  lésions  des  fibres  nerveuses  se  présen- 
tent avec  des  caractères  très  spéciaux  :  la  gaine  de  myéline  seule 
disparaîl,etd'une  façon  irrégulière,  c'est-à-dire  au  niveau  de  segments 
interannulaires  séparés  par  des  segments  absolument  sains,  ayant 
conservé  leur  gaine  de  myéline.  Le  cylindraxe  n'est  pas  dégénéré, 
ou  du  moins  ne  disparaît  pas  :  c'est  la  névrite  périaxile  ;  elle  a  été 
constatée  dans  les  paralysies  saturnines,  dans  les  paralysies  diphté- 
riques. Gombault  l'a  observée  également  dans  les  nerfs  et  les  racines 
de  la  sclérose  latérale  aniyotrophique.  Elle  a  été  signalée  dans  les 
racines  des  tabétiques  (Philippe,  Dcjerine  et  André-Thomas).  Ce  mode 
de  dégénération  des  nerfs  paraît  avoir  son  équivalent  dans  lescenlres 
nerveux  et  dans  la  moelle  en  particulier  :  on  peut  en  ell'et  lui  com- 
parer le  processus  histologique  de  la  sclérose  en  plaques,  qui  atteint 
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la  fibre  nerveuse  dans  un  point  quelconque  de  son  trajet  sans  occa- 
sionner de  désordres  ni  au-dessus,  ni  au-dessous  de  la  lésion.  La 
gaine  de  myéline  disparaît;  le  cylindraxe  subsiste,  souvent  altéré,  il 
est  vrai,  mais  toutes  les  fibrilles  qui  constituent  le  cylindraxe  ne 
«ont  pas  simultanément  détruites. 

Lorsque  les  fibres  dégénèrent  à  la  suite  d'une  lésion  chronique  de 
leur  centre  Irophique  ou  d'un  foyer  morbide  à  évolution  progressive 
situé  sur  leur  trajet,  les  fibres  s'atrophient  lentement,  progressive- 
ment jusqu'à  leur  disparition,  ou  bien  elles  subissent  par  moments 
comme  des  poussées  aiguës  qui  les  font  éclater  et  dégénérer  plus  rapi- 
dement (fjg.  10),  et  qui  correspondent  à  des  poussées  semblables  dans 
la  lésion  originelle  ;  en  somme,  ces  altérations  sont  très  variables  et, 
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Fig.  10.  —  Altéralions  des  cyliuclraxes  sur  u.tc  coui>e  verlico-transversalc  des 
cordons  postérieurs  de  la  moelle  dorsale  dans  un  cas  de  tabès.  (André-Thomas, 
Revue  neurolorjique,  1906,  p.  '249.) 

pour  s'en  rendre  compte,  il  suffit  de  réiïéchir  qu'une  fibre  qui  est  déjà 
très  atrophiée  doit  présenter  un  mode  de  dégénérescence  très  différent 
de  la  dégénérescence  wallérienne,  lorsqu'elle  vient  à  se  rompre  au 
niveau  du  foyer  morbide. 

La  fibre  nerveuse,  dont  la  fragilité  est  si  souvent  mise  en  évidence 
par  les  agents  toxiques  et  infectieux,  les  troubles  circulatoires,  sac- 
commode  beaucoup  mieux  des  compressions  lentes,  et  il  est  remar- 
quable de  voir  des  dégénérescences  très  peu  marquées  lorsque  la 
moelle  est  comprimée  et  déformée  par  des  tumeurs  de  voisinage  ;  au 
contraire,  les  dégénérescences  sont  plus  accusées  lorsque  les  tumeurs 
se  développent  dans  l'intérieur  de  la  moelle  parce  que  les  méninges 
restreignent  le  déplacement  et  le  refoulement  des  filtres. 

Régénération  des  éléments  nerveux.  —  La  régénération  des  fibres 
nerveuses  de  la  moelle  a  été  jusquici  très  peu  étudiée  :  certains 
auteurs  ne  la  mettent  pas  en  doute  au  cours  de  quelques  processus 
pathologiques,  tels  que  la  sclérose  en  placjues  ;  les  rémissions  que 
l'on  observe  aucoursde  cette  maladie  sont  favorables  à  cette  opinion. 
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Dans  les  autres  maladies,  les  conditions  analomiques  sont  peu  pro- 
pices à  la  réi^énération,  soit  du  fait  de  la  trop  grande  étendue 
des  foyers  de  nécrose,  soit  à  cause  de  la  persistance  de  rélément 
éliologique,  l'intoxication  par  exemple. 

L'existence  de  névromes  de  régénération  a  été  néanmoins  signa- 
lée dans  la  syringomyélie,  la  myélite  tuberculeuse,  etc. 

I.a  régénération  des  centres  nerveux  a  fait  l'objet  de  plusieurs 
travaux  pathologiques  ou  expérimentaux,  dont  les  résultats  sont 
loin  d'être  concordants.  En  ce  qui  concerne  les  expériences  faites 
sur  les  mammifères,  la  régénération  des  fibres  nerveuses  avait  été 
méconnue  jusque  dans  ces  dernières  années. 

Plus  récemment,  et  grâce  à  l'introduction  dans  la  technique  histo- 
logique  de  méthodes  plus  électives  pour  les  tubes  nerveux,  la  régéné- 
ration ou  la  néoformation  cylindraxile  a  été  constatée  par  divers 
auteurs  (Strœbe,  Fickler,  Ramon  y  Cajal,  Perroncito,  Marinesco  et 
Minéa)  à  la  suite  de  sections  ou  d'écrasemenis  de  la  moelle.  La  meil- 
leure méthode  pour  mettre  en  lumière  les  fibrilles  néoformées  est  sans 
contredit  la  méthode  de  Cajal  (imprégnation  par  l'argent,  réduction  pa  r 
l'acide  pyrogallique). 

Dans  trois  cas  de  compression  de  la  moelle  chez  l'homme,  et  en 
utilisant  la  méthode  de  Cajal,  Marinesco  et  Minéa  ont  constaté  la 
présence  de  fijjres  néoformées,  arborisées,  se  terminant  par  une  mas- 
sue encapsulée  ou  un  lenflement;  elles  sont  parfois  très  nombreuses, 
etse  groupent  en  faisceauxau  niveau  de  la  cicatrice,  ou  bien,  en  s'entre- 
mélant  les  unes  aux  autres,  elles  forment  un  réseau  inextricable. 
Elles  se  développent  aux  dépens  des  cylindraxes  interrompus  par 
le  processus  pathologique;  elles  se  multiplient  davantage  au  voisi- 
nage des  vaisseaux.  Ces  fibres  ne  suivent  pas  un  très  long  parcours 
et  ne  dépassent  guère  les  limites  du  tissu  cicatriciel.  On  sait  du 
reste,  et  les  expériences  de  Ramon  y  Cajal  l'ont  particulièrement 
démontré,  que  le  tissu  conjonctif  joue  un  rôle  important  dans  la  régé- 
nération des  nerfs  périphériques,  en  vertu  de  la  chimiotaxie  positive 
qu'il  exerce  sur  les  cylindraxes  en  voie  d'accroissement. 

Or,  le  tissu  conjonctif  est  très  peu  abondant  dans  la  moelle  et  se 
trouve  toutentier  contenu  dans  les  méninges  et  la  paroi  des  vaisseaux: 
une  des  conditions  essentielles,  la  croissance  des  fibres  nerveuses, 
fait  ainsi  défaut  et  il  est  facile  de  s'expliquer  pourquoi  les  régénéra- 
tions restent  en  quelque  sorte  à  l'état  d'ébauche  dans  les  cicatrices 
médullaires,  et  aussi  pourcjuoi  les  restaurations  fonctioniu^lles  ne  sont 
jamais  ou  pres([ue  jamais  observées  dans  les  maladies  de  la  moelle. 

Dans  un  cas  de  paralysie  générale  et  dans  plusieurs  cas  de  tabès. 
Nageotie  a  signalé  la  présence,  dans  la  substance  grise  de  la  corne 
antérieureetdela  corne  postérieure,  de  nombreusesfibres  extrêmement 
fines,  terminées  par  des  renflements  arrondis  ou  pyriformes.  11  assimile 
ces  formations  aux  massues  d'accroissement  que  l'on  voit  dans  les  nerfs 
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périphériques  en  voie  de  régénération,  et  il  admet  qu'elles  naissent 
des  neurones  propres  à  la  substance  grise  :  elles  manquent  dans  la 
substance  blanche.  La  provenance  de  ces  néoformations  est  des  plus 
obscure,  et  on  ne  sauraitaffirmersans  réserveque  ce  soient  réellement 
des  fibres  en  voie  d'accroissement.  Il  n'est  pas  davantage  démontré 
<jue  toutes  les  libres  qui  se  terminent  par  une  massue  sont  des  fibres 
régénérées . 

La  régénération  des  éléments  nerveux  soulève  une  autre  question 
de  pathologie  générale  qui  est  la  suivante. 

La  régénéralion  observée  après  la  section  d'un  nerf  périphérique 
est-elle  un  phénomène  anormal  provoqué  par  la  section  de  ce  nerf, 
ou  bien  un  phénomène  physiologique,  en  quelque  sorte  une  fonction  de 
la  cellule  normale  mise  en  lumière  par  l'expérimentation  ?  S'il  en  est 
ainsi,  c'est-à-dire  si  la  fibre  nerveuse  se  régénère  constamment,  se 
détruisant  sans  cesse  par  sa  périphérie  et  repoussant  constamment 
de  son  centre,  ne  serait-on  pas  en  droit  d'entrevoir  que  dans  les  pro- 
cessus morbides  qui  s'attaquent  à  la  fibre  nerveuse,  quelques-uns 
consistent  réellement  en  une  dégénération,  et  d'autres  dans  la  suppres- 
siond'une  fonction  cellulaire,  c'est-à-dire  de  la  régénérationconstante? 
Ce  n'est  là  qu'une  hypothèse,  mais  on  ne  saurait  la  passer  sous 
silence  chaque  fois  qu'on  pose  ce  problème  obscur  de  la  régé- 
nération. 

Vaisseaux.  Méninges.  —  Dans  les  inflammations  aiguës,  les  vais- 
seaux sont  toujours  altérés,  les  veines  plus  souvent  que  les  artères; 
ce  sont  des  lésions  d'endo- et  de  périartérite,  d'endo-etde  périphlébite. 
La  gaine  adventice  prolifère,  les  leucocytes  s'infiltrent  autour  du 
vaisseau  et  forment  de  petits  foyers  infiammatoires.  La  membrane 
interne  se  tuméfie,  les  éléments  de  la  couche  sous-endothéliale  se 
multiplient  également  et  resserrent  la  lumière  du  vaisseau,  parfois  ils 
l'oblitèrent  complètement;  le  plus  souvent  il  se  produit  une  throm- 
bose. Les  lésions  parenchymateuses  sont  proportionnelles  à  l'inten- 
sité et  à  la  durée  du  processus  inflammatoire;  lorsque  l'oblitération 
des  artères  est  complète,  il  se  produit  un  foyer  de  ramollissement 
(myélomalacie)  dans  le  territoire  innervé  par  ce  vaisseau.  C'estle  cas 
habituel  dans  l'artérite  syphilitique  à  marche  aiguë  ou  subaiguë. 
Nous  avons  exposé  plus  haut  les  dégénérescences  parenchymateuses 
qui  les  accompagnent  ou  leur  font  suite. 

Dans  les  inHammations  aiguës,  la  méningite  est  souvent  contem- 
poraine de  la  myélomalacie  ou  de  la  myélite  ;  elle  est  caractérisée 
par  les  mômes  altérations  vasculaires,  la  prolifération  des  cellules 
fixes,  les  nodules  inflammatoires;  la  phlébite  y  est  très  précoce. 

A  la  période  inflammatoire  succède  une  phase  de  réparation  et 
de  cicatrisation,  les  parois  des  vaisseaux  s'épaississent  et  deviennent 
fibreuses,  leur  lumière  est  amoindrie;  elles  subissent  aussi  la  dégé- 
nérescence hyaline:  celle-ci  s'observe  du  reste  souvent  chez  les  vieil- 
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lards,  en  deliors  do  loulc  liace  de  dégénéralion  ou  d'inflainmalion 
ancienne. 

Il  est  à  remarquer  que,  vis-à-vis  de  ralhéronie  et  de  l'artériosclérose^ 
la  moelle  se  comporte  très  différemment  du  cerveau.  Les  foyers  de 
ramollissement  par  athérome  ou  artériosclérose  sont  exceptionnels; 
les  hémorragies  par  anévrysme  miliairc  y  sont  très  rares.  Comparée 
à  celle  du  cerveau,  l'embolie  de  la  moelle  est  d'une  rareté  extrême. 

Enfin,  les  altérations  vasculaires  ne  sont  pas  toujours  primitives  : 
l'épaississement  de  la  paroi  des  vaisseaux,  la  prolifération  de  la  mem- 
brane externe  sont  quelquefois  aussi  la  conséquence  de  l'accumu- 
lation des  déchets  proloplasmiques  charriés  autour  deuxpar  les  leu- 
cocytes ou  les  noyaux  névrogliques,  après  une  destruction  rapide 
des  éléments  nerveux. 

Ainsi  que  nous  venons  de  le  voir,  les  lésions  des  vaisseaux  nourri- 
ciers jouent  un  rôle  de  premier  ordre  dans  la  pathologie  médullaire, 
et  en  particuher  dans  presque  toutes  les  affections  qui  ont  une  origine 
infectieuse. 

11  en  est  de  même  de  la  méningite,  et  cela  se  conçoit  si  on  réfléchil 
que  les  vaisseaux  de  la  moelle  traversent  la  pie-mère  avant  de  pénétrer 
dans  le  parenchyme  :  l'inflammation  méningée  accompagne  celle  de 
la  moelle  et  la  méningite  s'associe,  pour  ainsi  dire  constamment,  à  la 
myélite  ;  c'est  ce  qui  a  lieu  en  particulier  pour  la  syphilis  spinale. 
Toutefois,  il  est  nécessaire  de  faire  ici  une  distinction  :  les  méningites 
aiguës,  les  méningites  cérébro-spinales  épidémiques  s'accompagnent 
rarement  de  myélite,  et,  lorsque  la  maladie  guérit,  elle  ne  laisse  guère 
de  séquelles  imputables  à  une  irritation  ou  à  une  lésion  quelconque 
de  la  moelle. 

L'inflammation  de  la  pie-mère  est  susceptible  à  son  tour  de  com- 
j)romottre  par  elle-même  la  vitalité  des  éléments  nerveux.  Les  élé- 
ments conjonctifs,  en  proliférant  de  dehors  en  dedans,  sinsinuent  à 
une  plus  ou  moins  grande  profondeur  dans  les  interstices  des  tubes 
nerveux  et  contribuent  à  les  étouffer  :  il  en  résulte  une  irritation  ou 
une  destruction  qui  se  cantonne  tout  d'abord  à  la  périphérie  de  la 
moelle  :  c'est  une  myélite  de  bordure,  une  myélite  marginale. 

Inversement,  les  foyers  inflammatoires  qui  se  développent  primitive- 
ment à  la  périphérie  de  la  moelle  occasionnent  toujours  une  gêne  circu- 
latoire et  une  réaction  du  tissu  interstitiel  quise  propage  jusqu'àla  pie- 
mère.  Le  fait  seul  d'une  dégénérescence  secondaire  des  faisceaux  circon- 
fércntiels  de  la  moelle  |)eut  être  la  cause  d'unépaississemenl  méningé. 

Linflammation  de  l'arachnoïde  ou  arachnilis  accompagne  sou- 
vent celle  de  la  pie-mère,  mais  elle  retentit  beaucoup  moins  sur  la 
nutrition  de  la  moelle. 

Au  contraire,  rinllammation  de  la  dure-mère  ou  pachyméningile 
exerce  une  action  beaucoup  plus  manifeste  :  la  dure-mère  livre  pas- 
sage aux  vaisseaux  nourriciers  de  cet  organe,  artères  et  veines  radi- 
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culaires  ;  d'autre  part,  elle  est  en  rapport  par  sa  face  externe  avec  les 
veines  intrarachidienneset  les  sinus  qui  reçoivent  le  sang-  veineux  de 
la  moelle.  Lorsqu'elle  s'hypertrophie  de  dedans  en  dehors  (épidurite), 
elle  gène  la  circulation  en  retour,  soit  du  l'ait  de  rinflammalion,  soit 
du  lait  de  la  compression,  d'où  l'œdème  de  la  moelle  et  l'irritation 
des  éléments  nerveux;  ce  sont  presque  toujours  les  cordons  latéraux 
et  les  cordons  postérieurs  qui  sont  les  premiers  atteints  :  il  en  résulte 
une  paraplégie  spasmodique.  C'est  par  ce  mécanisme  que  s'expliquent 
quelques-uns  des  accidents  médullaires  au  cours  du  mal  de  Polt 
(pachyméningile  tuberculeuse),  du  cancer  vertébral  (pachyméningile 
cancéreuse)  et  des  pachyméningites  d'origines  diverses. 

Raymond  et  Sicard  ont  observé  une  épidurile  purulente  lombaire 
à  bacilles  d'Eberlli  dans  la  convalescence  d'une  fièvre  typhoïde.  La 
paraplégie  flasque  avec  atrophie  musculaire  produite  par  cette  lésion 
disparut  après  la  lamineclomie  et  le  drainage. 

Dans  certains  cas, les  trois  enveloppes  de  lamoelle  sont  prises  simul- 
tanément et  se  soudent  entre  elles  comme  dans  la  pachyméningite 
cervicale  hypertrophi(|ue  ou  dans  la  pachyméningite  syphilitique. 

Suivant  la  nature  de  la  maladie,  dans  lapachyméningite  les  lésions 
médullaires  sont  la  conséquence  de  l'inflammation  ou  de  la  gène  cir- 
culatoire ou  des  deux  à  la  fois.  Lorsqu'il  s'agit  d'une  hypertrophie 
concentrique,  comme  dans  la  pachyméningile  cervicale  hypertro- 
phique,  la  moelle  peut  être  respectée  pendant  un  délai  plus  ou 
moins  long  (fig.  14-2). 

DÉGÉXÉRESCENCES    SECONDA  irtES. 

ANATOMIE  DES  FAISCEAUX  DE  LA  MOELLE.  —  L'étude  des 
dégénérescences  secondaires  a  une  importance  capitale,  puisque  c'est 
elle  qui  a  fourni  les  connaissances  les  plus  précises  sur  la  topographie, 
l'origine  et  le  trajet  des  faisceaux  de  la  moelle. 

Les  dégénérescences  seront  étudiées  successivement  dans  le 
cordon  antéro-latéral  et  dans  le  cordon  postérieur. 

Cordon  antéro-latéi'îil. — Les  dégénérescences  du  cordon  antéro- 
aléral  peuvent  se  faire  dans  deux  directions,  c'est-à-dire  de  haut  en  bas 
et  de  bas  en  haut;  ce  cordon  contient  donc  deux  ordres  de  fibres:  des 
fibres  à  direction  descendante  et  des  fibres  à  direction  ascendante. 

Fibres  à  direction  descendante.  — EWes  prennent  leur  origine  soit 
dans  les  centres  nerveux  sus-jacents  :  télencéphale,  mésencéphale, 
rhombencéphale  :  ce  sont  les  faisceaux  desvendants  exogènes:  soit 
dans  la  moelle  elle-même  :  ce  sont  les  fihi-es  descendantes  endogènes. 

Faisceaux  descendants  exogènes.  -  Pour  se  rendre  de  leurs 
centres  d'origine  jusqu'à  lamoelle,  ces  fibres  suivent  dans  le  bulbe 
deux  voies  diiïérentes  :  soit  la  pyramide  bulbaire  [fibres  télencépha- 
li(/iies),  soit  la  substance  réticulée  de  la  calotte  [fd)res  rhomho-mésen- 
céphaliques]. 
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Les   pr(Mnicrcs  sont    les  plus  importantes  et   constituent  la   voie 
pyramidale. 

Fibres  pyramidales.  —  Ces  fibres  proviennent  exclusivement  de 
la  zone  motrice  de  l'écorce  cérébrale,  c'osl-à-dire  de  la  frontale 
ascendante.  Autrefois  on  entendait  par  zone  molrice  la  frontale  et  la 
pariétale  ascendantes  et  le  lobe  paracentral,  mais  les  expériences  de 
Grunol)aum  et  Sherrington  sur  les  singes  supérieurs  (Torang-,  le  chim- 
panzé, le  gorille)  tendent  à  la  restreindre  ;  l'excitation  de  l'écorce  céré- 
lirale  par  la  méthode  unipolaire  ne  produit  en  efTet  des  convulsions 
localisées  dans  les  muscles  du  côté  opposé  du  corps  que  si  elle  est 
appliquée  sur  la  frontale  ascendante.  L'excitation  localisée  à  la  circon- 
volution pariétale  ascendante  ne  produit  aucune  contraction,  mais,  si 
elle  s'ajoute  à  l'excitation  de  la  circonvolution  frontale  ascendante, 
la  contraction  obtenue  est  plus  forte  et  plus  énergique  que  celle  qui 
est  produite  par  l'excitation  exclusivement  localisée  à  celte  dernière. 
D'ailleurs,  les  recherches  histologiques  de  Campbell  ont  établi  des 
dilTérences  assez  significatives  dans  la  structure  de  ces  deux  circon- 
volutions. Ce  serait  exclusivement  dans  la  circonvolution  frontale 
ascendante  ({ue  se  trouvent  les  grandes  cellules  pyramidales  de 
Betz,  dont  les  cylindraxes  constituent  les  fibres  pyramidales 
destinées  à  la  moelle. 

L"étude  des  dégénérescences  secondaires  a  démontré  que,  pour 
atteindre  la  pyramide  bulbaire,  ces  fibres  traversent  la  couronne  rayon- 
nante, le  segment  postérieur  de  la  capsule  interjie,les  trois  cinquièmes 
moyens  du  pied  du  pédoncule  cérébral,  l'étage  antérieur  de  la  protu- 
bérance et  enfin  la  pyramide  bulbaire.  Dans  tout  ce  trajet,  elles  sont 
intimement  mêlées  à  des  fibres  de  provenance  corticale  qui  s'arrêtent 
dans  la  couche  optique,  le  locus  niger  de  Sœmmering-,  le  noyau 
rouge,  le  corps  de  Luys,  l'étage  autérieur  de  la  protubérance  ou 
noyaux  pontiques,  et  enfin  les  noyaux  moteurs  bulbo-protubérantiels 
des  nerfs  crâniens. 

Les  fibres  pyramidales  de  la  moelle  dégénèrent  totalement 
lorsqu'il  existe  une  lésion  destructive  conqilèle  de  l'une  des  régions 
suivantes  :  de  la  zone  motrice,  de  la  couronne  rayonnante,  du 
segment  postérieur  de  la  capsule  interne,  des  trois  cinquièmes  moyens 
du  pied  du  pédoncule  cérébral,  de  l'étage  antérieur  de  la  protubérance 
et  enfin  de  la  pyramide  bulbaire.  Le  cinquième  externe  du  pied  du 
pédoncule  prend  ses  origines  dans  les  deuxième  et  troisième  circonvo- 
lutions  temporales  [.].  Dejerine);  aucune  de  ses  fibres  ne  descend 
jusque  dans  la  moelle;  elles  s'arrêtent  toutes  dans  l'étage  antérieur 
de  la  protubérance;  quant  aux  fibres  les  plus  internes  du  pied  du 
pédoncule,  elles  s'arrêtent  dans  le  bulbe  et  la  protubérance. 

Le  fait  que  la  pyramide  bulbaire  dégénère  totalement  à  la  suite 
d'une  lésion  destructive  de  la  zone  motrice  prouve  d'une  manière 
décisive  qu'elle   ne  contient  que  des  fibres  d'origine  corticale,  et 
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que  tontes  les  fibres  descendantes  de  la  moelle  qui  viennent  de  la 
pyramide  bulbaire  sont  exclusivement  d'origine  corticale  (J.  Dejerine). 

La  dégénérescence  de  la  pyramide  est  surtout  très  intense  lorsque 
la  dégénérescence  pédonculaire  occupe  le  deuxième  cinquième 
externe  du  pied  :  c'est,  en  un  mot,  dans  cette  partie  du  pédoncule  que 
passe  la  plus  grande  partie  des  fibres  de  la  pyramide  bulbaire. 

On  doit  à  la  méthode  des  dégénérescences  secondaires  des 
renseignements  précieux  sur  l'entre-croisement  de  la  pyramide  :  les 
cas  de  dégénérescence  totale  sont  les  plus  favorables. 

Le  plus  grand  nombre  des  fibres  dégénérées  s'entre-croisent  pour 
occuper  dans  la  moelle  le  cordon  latéral  croisé,  le  reste  occupe  le 
faisceau  antérieur  et  le  faisceau  latéral  du  môme  côté.  Les  fibres  qui 
occupent  le  cordon  latéral  croisé  constituent  le  faisceau  pyramidal 
croisé^  celles  qui  occupent  le  cordon  antérieur  forment  le  faisceau 
pyramidal  direct:  ces  deux  faisceaux  méritent  réellement  le  nom  de 
faisceaux  parce  que,  sur  presque  toute  leur  étendue,  leurs  fibres 
forment  des  groupes  compacts  ;  leur  dégénéralion  se  traduit  par 
une  tache  blanche  très  apparente  dans  les  dégénérescences  anciennes 
étudiées  par  la  méthode  de  Weigert-Pal  ou  par  une  tache  rouge  sur 
les  préparations  colorées  par  le  picro-carmin.Les  fibres  qui  se  rendent 
au  cordon  latéral  du  même  côté  sont  plus  rares  et  plus  disséminées 
et  occupent  une  situation  symétrique  à  celle  du  faisceau  pyramidal 
croisé  :  elles  sont  en  réalité  intimement  mélangées  aux  fibres  du 
faisceau  pyramidal  croisé  qui  viennent  de  Tautre  pyramide  :  ce  sont  les 
fibres  pyramidales  homolalérales  (Dejerine  et  André-Thomas),  dont 
l'existence  n'a  été  mise  en  évidence  que  par  les  dégénérescences 
récentes  examinées  par  la  méthode  de  Marchi  (fig.  11  à  28).  Elles 
peuvent  échapper  complètement  à  l'observation  dans  les  dégénéres- 
cences anciennes,  étudiées  parles  méthodes  de  Pal  ou  du  picro-carmin. 

Faisceau  pyramidal  croisé  (fig.  11  à  28).  —  11  occupe  la  partie 
postérieure  du  cordon  latéral  ;  il  est  séparé  de  la  corne  postérieure 
par  une  mince  bande  de  fibres  saines,  de  la  corne  latérale  par  une 
bande  un  peu  plus  épaisse;  en  dehors  il  n'atteint  la  circonférence  de 
la  moelle  qu'à  la  région  lombo-sacrée.  Sur  toute  la  hauteur  de  la 
région  dorsale  et  de  la  région  cervicale,  il  en  est  séparé  par  un 
ruban  de  fibres  qui  appartient,  comme  on  le  verra  plus  loin,  au 
faisceau  cérébelleux  direct. 

On  admettait  autrefois  que  le  faisceau  pyramidal  croisé  ne  descen- 
dait pas  jusqu'à  la  région  sacrée.  L.  Tûrck  n'avait  constaté  la  présence 
de  corps  granuleux  dans  le  cordon  latéral  des  hémiplégiques  que 
jusqu'au  niveau  de  la  quatrième  racine  lombaire,  et  pour  Vulpian 
ce  faisceau  s'arrêtait  même  au  niveau  de  la  deuxième  racine 
lombaire.  Toutefois,  comme  on  reconnaissait  généralement  que 
c'est  par  l'intermédiaire  des  fibres  pyramidales  que  les  incitations 
motrices,  parties  du  cerveau,   se  rendent  à  la  moelle,   et    comme, 
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(i'aulrc  |)ail,  c'est  le  plexus  sacré  qui  contient  le  plus  grand  nombre 
des  nerfs  destinés  aux  membres  inférieurs,  il  était  logique  de  sup- 
poser que  les  fibres  pyramidales  descendent  plus  bas  que  ne  le  laissait 
constater  l'étude  des  dégénérescences  secondaires,  c'est-à-dire 
jusque  dans  la  moelle  sacrée.  Et  en  effet,  avec  la  méthode  de  Marclii 
qui  permet  en  quelque  sorte  de  suivre  individuellement  les  libres 
dégénérées,  pourvu  que  la  dégénérescence  soit  de  date  récente,  les 
fibres  du  faisceau  pyramidal  croisé  ont  pu  être  suivies  jusqu'à  l'extré- 
mité supérieure  du  filum  terminale  (J.  Dejerine  et  André-Thomas )  : 
mais  déjà  au  niveau  de  la  quatrième  racine  sacrée  ces  fibres  ne 
forment  plus  un  faisceau  distinct  dans  le  cordon  latéral  et  elles 
occupent  une  situation  de  plus  en  plus  périphérique. 

Quoique  toujours  cantonnée  dans  la  même  région  du  cordon 
latéral,  la  dégénérescence  du  faisceau  pyramidal  croisé  est  loin 
d'affecter  toujours  la  même  forme  sur  les  coupes  transversales. 
L'explication  en  est  simple.  A  la  suite  des  dégénérescences  secon- 
daires des  centres  nerveux,  quelles  qu'elles  soient,  les  libres  dis- 
parues sont  remplacées  par  la  sclérose  névroglique,  et  cette  sclérose 
de  substitution  est  assez  variable  suivant  les  cas;  comme  tous  les 
tissus  de  cicatrice,  elle  tend  à  se  rétracter  de  plus  en  plus.  C'est  en 
grande  partie  aux  variations  d'intensité  delà  réaction  névroglique  et 
à  son  degré  d'ancienneté  qu'il  faut  donc  attribuer  les  dillerences 
d'aspect  de  la  dégénérescence  du  faisceau  pyramidal  d'un  sujet  à 
l'autre.  Dans  les  cas  de  dégénérescence  récente  étudiés  par  la 
méthode  de  Marchi,  la  morphologie  de  ce  faisceau  est  plus  uniforme; 
malgré  cela,  il  existe  encore  quelques  petites  différences  de  forme, 
d'étendue  et  de  limite  qui  ne  tiennent  qu'à  des  variations  indi- 
viduelles. 

Lorsque  le  faisceau  pyramidal  croisé  dégénère  dans  le  jeune  âge, 
dans  l'hémiplégie  cérébrale  infantile  par  exemple,  la  sclérose 
névroglique  secondaire  est  souvent  très  faible,  et  peut  même  faire 
complètement  défaut,  ou  bien  encore  elle  s'atténue  et  disparaît 
avec  le  temps  :  les  fibres  saines  se  rapprochent  et  se  tassent  et,  au 
lieu  de  se  révéler  par  une  tache  sur  les  coupes  colorées  au  Weigert- 
Pal  ou  au  carmin,  la  dégénérescence  n'est  plus  représentée  que  par 
une  atrophie  du  cordon  latéral,  et  une  asymétrie  de  la  moelle,  si  elle 
est  unilatérale. 

Si  on  étudie  la  dégénérescence  du  faisceau  pyramidal  croisé  sur 
des  coupes  transversales  pratiquées  aux  divers  étages  de  la  moelle 
et  surtout  sur  des  coupes  colorées  par  la  méthode  de  !\larchi  (dans 
les  cas  d'hémiplégie  récenle\  on  remarque  que  les  fibres  deviennent 
de  moins  en  moins  nombreuses  au  fur  et  à  mesure  qu'on  examine 
des  étages  de  plus  en  plus  inférieurs;  le  faisceau  pyramidal  croisé  est 
en  elle t  constitué  par  des  fibres  d'inégale  longueur  qui  s'arrêtent  aux 
différents  étages  de  la  moelle,  et  plus  particulièrement  au  niveau  du 
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rentlemeni  cervical  et  du  renflement  lombo-sacré.  Le  mode  de 
terminaison  de  ces  fibres  est  assez  mal  connu  :  elles  aboutissent  à 
la  substance  grise  qui  contient  toujours  un  très  grand  nombre  de 
granulations  et  de  corps  granuleux  dans  les  dégénérescences 
récentes;  pour  la  plupart  des  auteurs,  elles   s'arboriseraient  autour 


ffyi^ 


Fi'^.  11  à  17.  —  Coupes  de  l'extrémité  inférieure  du  bulbe  dans  un  cas  d'hémi- 
plégie récente  par  lésion  capsulaire,  destinées  à  montrer  la  dégénérescence  de  la 
pyramide  bulbaire,  le  mode  de  décussation  du  faisceau  pyramidal,  et  la  manière 
dont  s'en  détachent  le  faisceau  pyramidal  croisé  (FPyc)  et  les  fibres  pyrami- 
dales homolalérales  profondes  {fPyh)  et  superficielles  (fPyhs).  Coloration  par 
la  méthode  de  Marchi.  Les  points  noirs  représentent  les  fibres  dégénérées. 
(J.  et  A.  Du-iEniNu,  Anatomic  des  centres  nerveux,  t.  H,  1901,  p.  548.) 

des  cellules  des  cornes  antérieures;  pour  von  Monakow,  autour  de 
cellules  spéciales  (Scliallzellen)  qui  entreraient  chacune  en  rapport 
avec  plusieurs  cellules  radiculaires. 

Faisceau  muAMioAL  dirfxt  (fig.  H  à  28).  —  L'existence  de  ce  fais- 
ceau est  bien  connue  depuis  les   travaux  de  Tiirck  et  Bouchard  . 


■ 
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duno  manière  générale,  il  occu|)e  la  parde  la  plus  interne  du  cordon 
antérieur,  directemcnl  accolé  au  sillon  médian  antérieur.  Les  fibres 
peuvent  être  suivies  jusqu'au  delà  du  cin(piiéme  segment  sacré 
(J.  Dejerine  et  André- Thomas).  Sa  forme  et  son  volume  sont  assez 
variables  suivant  le  mode  de  décussation  de  la  pyramide  et  suivant 
la  région  que  l'on  envisage. 

u  Au  niveau  du  collet  du  bulbe, —  disent  M.  et  M™"  Dejerine, —  "  la 
dégénérescence  du  faisceau  pyramidal  direct  occupe  la  périphérie  de 
l'angle  sulco-marginal  et  l'entoure  en  croissant  ou  en  arc  (fig.  17à"28j. 

«  Si  le  volume  du  faisceau  pyramidal  direct  est  minime,  sa  dégéné- 
rescence peut  n'être  suivie  que  jusqu'à  la  hauteur  des  deuxième  et 
troisième  segments  cervicaux,  et  alors  elle  fait  défaut  dans  le  reidle- 
ment  cervical  et,  à  plus  forte  raison,  dans  la  moelle  dorsale. 

«  Si  le  volume  du  faisceau  pyramidal  direct  est  de  moyenne  inten- 
sité, on  voit  l'arc  dégénéré  du  collet  du  bulbe  se  porter  en  arrière 
dans  les  segments  cervicaux  supérieurs,  le  long  du  sillon  médian 
antérieur;  dans  le  rendement  cervical,  la  zone  dégénérée  se  dispose 
en  bande  le  long  du  sillon  marginal  antérieur  ou  se  cantonne  dans  la 
partie  postéro-inlerne  du  cordon  antérieur,  au  voisinage  de  la  com- 
missure antérieure.  Dans  la  région  dorsale  supérieure,  cette  bande 
diminue  d'intensité  sans  changer  de  place,  ou  bien  se  porte  en  avant 
en  s'élargissant,  ou  s'étale  en  croissant  au  niveau  de  l'angle  sulco- 
marginal.  Dans  la  région  dorsale  moyenne,  la  zone  dégénérée 
diminue  dintensité,  abandonne  de  plus  en  plus  la  périphérie  de 
l'angle  sulco-marginal,  s'enfonce  dans  la  profondeur  et  disparaît 
dans  la  région  dorsale  inférieure. 

«  Si  le  faisceau  pyramidal  direct  est  volumineux  (lig.  18  à  :28j,  l'arc 
dégénéré  du  collet  du  bulbe  est  très  accusé,  il  s'étale  sur  la  face  anté- 
rieure de  la  moelle,  occupe  l'angle  sulco-marginal  et  s'enfonce  le  long 
du  sillon  marginal  antérieur.  Dans  les  segments  cervicaux  supérieurs, 
la  zone  dégénérée  se  porte  de  plus  en  plus  en  arrière,  le  long  du 
sillon  médian  antérieur;  dans  le  renflement  cervical,  elle  se  dispose 
en  une  large  bande  (jui  s'étend  de  la  commissure  antérieure  à  l'angle 
sulco-marginal;  cette  large  bande  sera  tantôt  régulière  et  rectangu- 
laire', tantôt  d'inégale  épaisseur,  plusrenlléeà  sa  partie  antérieure  ou 
postérieure.  Dans  la  région  dorsale  supérieure,  cette  bande  a  une 
tendance  naturelle  à  se  porter  en  avant,  à  s'élargir,  à  s'étaler  en 
croissant  ou  en  arc  le  long  de  l'angle  sulco-marginal  (M. et  M"''  Deje- 
rine, Ugolotti).  La  zone  dégénérée  conserve  cette  situation  dans 
toute  la  hauteur  de  la  moelle  dorsale  moyenne  et  inférieure,  mais 
elle  diminue  d'intensité  et  occupe  une  situation  plus  profonde;  dans 
la  région  lombaire  et  sacrée,  la  zone  dégénérée  occupe  la  même 
situation,  ou  s'enfonce  dans  le  fond  du  cordon  antérieur,  se  rappro- 
chant de  la  commissure  antérieure,  dans  laquelle  les  fibres  dégé- 
nérées se  rendent  en  partie. 
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<(  Le  faisceau  pyramidal  direct,  qu'il  soit  de  moyen  ou  de  grand 
volume,  a  donc,  dans  la  région  dorsale  supérieure  et  moyenne,  une 
tendance  naturelle  à  se  porter  en  avant,  à  s'étaler  en  croissant  et  à 
s'élargir. 

«  En  général,  la  décussation  de  la  pyramide  commence  et  se 
continue  par  les  fibres  les  plus  internes  et  les  plus  profondément 
situées,  de  telle  sorte  que  le  faisceau  pyramidal  direct  représente  le 
reliquat  non  entre-croisé  des  fibres  superficielles  de  la  pyramide. 
Dans  quelques  cas,  le  faisceau  pyramidal  direct  se  constitue  à  la  fois 
aux  dépens  des  fibres  superficielles  et  des  fibres  profondes,  et  déjà 
au  collet  du  bulbe  on  trouve,  dans  ces  cas,  un  faisceau  pyramidal 
direct  profond  situé  dans  la  partie  postéro-interne  du  cordon  anté- 
rieur au  voisinage  de  la  commissure  antérieure. 

«  Lorsque  le  faisceau  pyramidal  direct  est  très  développé  et,  par- 
lant, sa  dégénérescence  très  étendue,  il  ne  s'ensuit  pas  forcément  que 
le  faisceau  pyramidal  croisé  doive,  par  compensation,  occuper  une 
surface  peu  étendue  dans  le  cordon  latéral  de  la  moelle.  La  dégéné- 
rescence du  faisceau  pyramidal  croisé  peut  occuper  une  surface  aussi 
grande  que  lorsque  le  faisceau  pyramidal  direct  est  peu  développé. 

«  Le  faisceau  pyramidal  direct  s'enchevêtre  avec  les  autres 
fibres  constitutives  du  cordon  antérieur  ;  aussi,  dans  les  zones  de 
sclérose  les  plus  intenses  et  les  plus  étendues  du  faisceau  pyramidal 
direct,  comme  du  reste  du  faisceau  pyramidal  croisé,  trouve-t-on 
toujours  des  fibres  saines  en  nombre  plus  ou  moins  considérable.  » 
(M.  et  M™'^  Dejerine.) 

«  Enfin,  en  présence  d'une  dégénérescence  du  faisceau  pyramidal 
étudiée  à  l'aide  de  la  méthode  de  Marchi,  il  faut  toujours  avoir 
présente  à  l'esprit  l'existence  possible  de  fibres  aberrantes  de  la 
voie  pyramidale  (M.  et  M"""  Dejerine),  c'est-à-dire  de  ces  fibres 
corticales  qui  abandonnent  la  voie  ordinaire  des  faisceaux  pyramidaux 
en  un  point  quelconque  de  leur  trajet,  soit  pour  s'épuiser  chemin 
faisant  dans  les  noyaux  crâniens,  soit  pour  y  rentrer  dans  des  plans 
plus  inférieurs.  Ces  fibres  aberrantes  passent,  soit  par  la  calotte 
pédonculaire  ou  protubérantielle,  soit  par  la  périphérie  du  bulbe, 
et  ces  dernières  peuvent  être  assez  nombreuses  pour  constituer  un 
véritable  faisceau  (faisceau  pyramidal  ventro-latéral  de  Barnes, 
Spiller,  Mott  et  Tredgold,  Risien  Russell).  Dans  cette  dernière 
occurrence  il  arrive  que  toute  la  périphérie  du  cordon  antérieur  soit 
plus  ou  moins  dégénérée  :  le  faisceau  pyramidal  direct  se  continue 
alors  avec  le  faisceau  homolaléral  par  l'intermédiaire  des  fibres 
aberrantes  bulbaires.  »  (M.  et  M"''  Dejerine.) 

Dans  les  dégénérescences  récentes  du  faisceau  pyramidal  direct, 
les  fibres  dégénérées  (méthode  de  Marchi)  peuvent  être  suivies  dans 
les  cornes  antérieures  de  la  moelle. 

Il  n'était  pas  superflu  d'entrer  dans  les  détails  précédents  à  propos 
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de  la  morpliolofi;-ie  de  ce  faisceau,  parce  que  cette  question  a  soulevé 
des  interprétations  diverses.  D'après  Marie  et  Guillain  (1903),  la  dégé- 


Fig.  18  à  23.  —   Coupes  de    la   moelle  clans   un  cas   d'liémiplcf;ie   récente  (même 
léi;encle  que  lif^ures  2  i  à  28). 

néresccnce  du  faisceau  pyramidal  direct  que  Ton  observe  à  la  suite 
d'une  lésion  cérébrale  est  presque  insignifiante  par  comparaison 
avec  la  dé^énération  du  même  faisceau  lorsque  la  lésion  siège  dans 
le  mésencéphale  ou  Tétage  antérieur  de  la  protubérance  ;  dans  ce 
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dernier  cas,  on  constaterait  dans  le  cordon  antérieur  de  la  moelle 
une  dégénérescence  qui  prend  la  forme  d'un  faisceau  en  croissant  : 


Fig.  24  à  28.  —  Coupes  de  la  moelle  dans  un  cas  dhémiplég:ie  récente,  destinées 
à  montrer  la  dégénérescence  du  faisceau  pyramidal  croisé  (côté  gauche),  du  fais- 
ceau pyramidal  direct  et  des  fibres  pyramidales  homolatérales  (côté  droit).  Colo- 
ration par  la  méthode  de  Marchi.  [J.  et  A.  De.ierine.  Le  faisceau  pyramidal 
direct  [Revue  neurologique,  190»,  p.  253).] 

l'existence  du  faisceau  en  croissant  serait  même  assez  typique  pour 
affirmer  qu'il  existe  une  lésion  primitive  au  niveau  du  pédoncule  ou 
de  la  protubérance.  D'après  ces  auteurs,  les  fibres  qui  viennent 
grossir  le  faisceau  pyramidal  direct  pour  le  transformer  en  faisceau 
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en  croissant  proviendiaicnl  «  des  miilliples  cellnles  que  Ton  voit 
dans  le  pédoncule,  dans  la  région  sous-opli<jue  cl  dans  la  protubé- 
rance au  voisinage  de  la  voie  pyramidale  »  et  elles  se  mélangeraient 
à  la  voie  pyramidale,  dans  Télage  antérieur  de  la  protubérance.  Tel 
n'est  pas  notre  avis  :  1"  parce  que,  comme  cela  a  été  déjà  exposé  plus 
haut,  le  faisceau  pyramidal  direct  peut  prendre  la  forme  en  croissant, 
alors  que  la  lésion  cause  de  la  dégénérescence  est  purement  céré- 
brale ;  2°  parce  que  la  voie  pyramidale  ne  contient  que  des  fibres 
d'origine  corticale  et  ne  reçoit  nulle  part  des  fibres  qui  lui  viendraient 
des  amas  cellulaires  de  voisinage.  La  pyramide  bulbaire  ne  donne 
passage  qu'à  des  fibres  d'origine  corticale  (J.  Dcjerine). 

Pour  terminer,  nous  rappellerons  encore  que,  quelles  que  soient  la 
localisation  et  l'étendue  de  la  lésion  de  la  voie  pyramidale  dans 
l'écorce,  la  capsule  interne,  le  pédoncule  cérébral  et  l'étage  anté- 
rieur de  la  protubérance  ou  même  de  la  pyramide,  les  fibres  dégé- 
nérées sont  toujours  disséminées  dans  la  pyramide  bulbaire,  et  elles 
le  sont  également  dans  le  faisceau  pyramidal  direct  et  dans  le  faisceau 
pyramidal  croisé.  En  un  mol,  au-dessus  de  la  décussation  ces  deux 
faisceaux  ne  paraissent  pas  suivre  chacun  un  trajet  spécial,  nette- 
ment sépar»;  ;  leurs  fdjres  sont  au  contraire  intimement  mélangées. 
On  ne  saurait  donc  acluellement  affirmer  que  les  libres  du  faisceau 
pyramidal  <lirect  prennent  leur  origine  plutôt  dans  tel  territoire  de 
l'écorce  motrice  que  dans  tel  autre. 

On  est  encore  fort  peu  renseigné  sur  les  fonclioiTs  du  faisceau 
pyramidal  direct.  Comme  il  n'existe  guère  que  chez  l'homme  et  les 
sinsTes  supérieurs,  et  fait  défaut  dans  toute  la  série  animale,  quelques 
auteurs  en  ont  déduit  que  ses  fibres  concourent  à  l'exéculion  des 
mouvements  volontaires  les  plus  délicats.  D'autres  pensent  qu'il 
transmet  les  incitations  volontaires  aux  muscles  du  tronc  (^^'er- 
theimer),  tandis  que  le  faisceau  pyramidal  croisé  agirait  surtout 
sur  les  muscles  des  membres.  Cette  dernière  hypothèse  est  assez 
séduisante,  surtout  si  on  réfléchit  que  le  faisceau  pyramidal  direct 
descend  beaucoup  moins  bas  que  le  faisceau  pyramidal  croisé,  et 
qu'il  est  très  rapproché  du  bord  interne  de  la  corne,  antérieure  dont 
les  cellules  correspondantes  innervent  les  muscles  du  tronc  ;  mais  ce 
n'est  encore  qu'une  hypothèse. 

FuiREs  PYRAMIDALES  iiomolatérales  .  — Pitrcs  (1884)  avait  montfé 
qu'il  est  fréquent  de  rencontrer  chez  les  hémiplégiques,  outre  la 
sclérose  pyramidale  classique,  une  sclérose  du  faisceau  pyramidal 
croisé,  du  côté  non  hémiplégie  ;  et,  pour  en  expliquer  l'existence,  il 
émit  l'hypothèse  d'une  anomalie  dans  l'entre-croisement  du  faisceau 
pyramidal,  «  anomalie  d'après  laquelle  les  fibres  provenant  d'un 
hémisphère  cérébral  se  prolongeraient  en  partie  dans  le  cordon 
latéral  du  côté  correspondant  ». 

Cette  hypothèse   s'est    trouvée  justifiée   par  l'étude  des  dégéné- 
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rescences  secondaires  récentes,  étudiées  par  la  méthode  de  Marchi 
(J.  Dejerine  et  André-Thomas). 

Sur  les  coupes  microscopiques  sériées  du  bulbe,  on  voit,  au  niveau 
de  la  décussation,  un  petit  groupe  de  fibres  se  porter  vers  le  cordon 
latéral  du  même  côté,  au  lieu  de  s'entre-croiser  (fig.  11  à  17).  Ces  fibres 
pyramidales  homolalérales  se  dirigent  obliquement  en  arrière  et  en 
dehors,  décapitent  la  corne  antérieure,  et  se  rendent  au  cordon  latéral 
de  la  moelle  épinièrc  du  même  côté,  où  elles  se  placent  en  avant  du 
col  de  la  corne  postérieure:  elles  sont  ainsi  comprises  dans  la  zone  du 
faisceau  pyramidal  croisé.  Elles  ont  pu  être  suivies  dans  le  cordon 
latéral  jusqu'à  la  hauteur  de  la  quatrième  racine  sacrée  (J.  Dejerine 
et  André-Thomas).  Depuis,  le  fait  a  été  constaté  par  plusieurs 
auteurs  chez  l'homme.  L'existence  des  fibres  pyramidales  homo- 
lalérales avait  été  indiquée  auparavant  par  Russell,  chez  le  chat, 
dans  un  cas  de  malformation  congénitale,  ainsi  que  par  Mellus  et 
Sherrington  chez  le  singe,  à  la  suite  d'extirpation  partielle  de  l'écorce 
d'un  seul  hémisphère. 

La  présence  de  fibres  dégénérées  dans  le  cordon  latéral  du  même 
côté  que  la  lésion  est  encore  expliquée  par  lexistence  de  fibres  qui 
passent  du  faisceau  pyramidal  dégénéré  au  faisceau  pyramidal 
sain,  en  suivant  la  commissure  antérieure  de  la  moelle  (J.  Dejerine 
et  W.  Spiller)  et  par  l'existence  de  fibres  pyramidales  aberrantes 
bulbaires  ou  de  fibres  pyramidales  homolalérales  supeificielles 
(M.  et  M'"''  Dejerine). 

La  dégénérescence  des  fibres  homolalérales  nous  rend  compte 
de  quelques  phénomènes  constatés  par  les  cliniciens  chez  les 
hémiplégiques,  tels  que  l'affaiWissement  de  la  motilité  des  mem- 
bres du  côté  sain  (Brown-Séquard,  Pitres  et  Dignat),  l'état  de  con- 
tracture, l'exagération  des  réflexes,  le  clonus  du  pied  de  ce  même 
côté  sain  (Westphal,  J.  Dejerine,  Brissaud,  Pitres,  Dignat,  Fried- 
laender),  etc. 

Fibres  rhombo-mésencéphaliques.  —  Les  autres  fibres  descen- 
dantes exogènes  du  cordon  antéro-latéral  de  la  moelle  sont  moins 
bien  connues  chez  l'homme  que  chez  l'animal;  mais  on  peut  affirmer 
que,  chez  l'un  comme  chez  l'autre,  aucune  ne  prend  son  origine  ni 
dans  l'écorce  cérébrale,  ni  dans  les  ganglions  centraux  des  hémi- 
sphères, c'est-à-dire  le  corps  strié,  le  noyau  lenticulaire  et  la  couche 
optique.  Elles  proviennent  toutes  de  quelques-uns  des  noyaux  gris 
étages  sur  le  mésencéphale  et  le  rhombencéphale;  c'est  |)Ourquoi  on 
peut  les  désigner,  dans  leur  ensemble,  sous  le  nom  de  fibres  rhombo- 
mésencéphalique>i . 

M.  Lœwenlhal  a  montré  que  la  section  de  la  moelle  cervicale,  tout 

à  fait  à  sa  partie  supérieure,  produit  une  dégénération  de  fibres  Ion. 

gués  qui  occupent  le  cordon  antérieur  et  la  partie  la  plus  voisine  du 

cordon  latéral.  Cette  dégénération  est  absolument  indépendante  du 

Traité  de  médecine.  XXXIV.   —   5 
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luisceau  pyramidal  antérieur,  et  contient  des  filtres  endogènes  et  des 
fil>res  rliond)0-niésenc(''j)hali()Mes.  L'existence  de  ce  «  laisceau  mar- 
ginal antérieur  »  a  été  contrôlée  par  un  grand  nombre  d'expérimen- 
tateurs; elle  a  été  démontrtW;  chez  Thomme  [)ar  l'un  de  nous  (J.  Deje- 
rine)  dans  un  cas  de  rigidité  sj)asmodifjue  des  quatre  membres^ 
remontant  à  la  naissance  (maladie  de  Litlle  .  Dans  ce  cas  la  lésion 
consiste  en  un  loyer  de  sclérose  transverse,  sit-geant  au  niveau  du 
troisième  segment  cervical  ;  elle  occupe  les  deux  tiers  antérieurs 
des  cordons  postérieurs,  les  deux  cornes  postérieures  qu'elle  détruit 
complètement,  se  prolonge  en  s'atténuant  dans  la  partie  postérieure 
de  cluujue  cordon  latéral  et  se  termine  un  peu  en  avant  de  la  région 
du  faisceau  pyramidal  croisé.  —  Au-dessous  de  la  lésion,  en  outre 
de  la  dégénérescence  de  ce  dernier  faisceau,  il  existe  dans  la  région 
cervicale  et  jusqu'à  la  hauteur  du  premier  segment  dorsal  une  dégé- 
nérescence ayant  la  forme  d'un  croissant  situé  à  égale  distance 
entre  les  cornes  antérieures  et  la})ériphérie  (Voy.  fig.  32  à  35).  Cette 
dégénérescence  descendante  du  faisceau  antéro-latéral  —  faisceau 
antéro-Iatéral  descendant  —  dilTère  par  sa  topographie  de  celle  du 
faisceau  marginal  antérieur,  dans  1  expérience  de  Lœwentlial  :  elle 
occupe  une  région  moins  périphérique.  Il  est  néanmoins  vraisem- 
blable, en  raison  de  sa  hauteur,  qu'elle  intéresse  à  la  fois  des  libres 
exogènes  et  des  libres  endogènes.  Ce  faisceau  en  croissant  contient 
en  effet  un  grand  nombre  de  fibres  endogènes  venant  des  cellules  des 
cordons  (\  oy.  fig.  'AH). 

Chez  l'homme  comme  chez  l'animal,  l'aire  de  la  dégénérescence 
dans  le  cordon  antéro-laléral  est  beaucoup  plus  intense  au-dessous 
d'une  lésion  transverse  de  la  moelle  à  la  région  cervicale,  qu'après  une 
h'sion  de  l'écorce,  même  assez  étendue  pour  produire  une  atrophie 
totale  de  la  pyramide  (Bouchard).  11  existe  donc,  en  outre  des  fibres 
pyramidales,  d'autres  fibres  descendantes  qui,  au  point  de  vue  de 
leur  origine,  se  divisent  en  deux  groupes.  Les  unes  prennent  leur  ori- 
gine dans  la  moelle  et  s'y  terminent,  elles  appartiennent  au  système 
des  fibres  d'association;  les  autres  sont  les  fibres  rhombo-mésencé- 
phaliques. 

L'étude  des  dégénérescences  expérimentales  à  la  suile  d'extir- 
pations ou  de  sections  de  diverses  parties  du  névraxe  a,  d'autre 
part,  non  seulement  démontré  que  chez  les  animaux  la  moelle  reçoit 
des  centres  sus-jacents  d'autres  fibres  que  celles  du  faisceau  pyra- 
midal, mais  elle  a  encore  permis  de  préciser  dans  une  certaine  mesure 
l'origine  de  ces  fibres.  On  n'est  pas  en  droit  d'appliquer  intégrale- 
ment ù  l'aiiatomie  de  l'homme  les  résultats  obtenus  dans  la  série  ani- 
male, mais  on  ne  saurait  les  passer  sous  silence,  d'autant  plus  qu'ils 
ont  largement  contribué  à  orienter  les  recherches  dans  cette  voie. 

Les  lésions  destructives  en  foyer  ilu  mésencéphale  ou  du  rhom- 
bencéphale  sont  beaucoup  plus  rares  que  les  lésions  analogues  du 
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cerveau,  et,  parmi  celles  qui  ont  (Hé  trouvées  à  l'autopsie  des  malades, 
plus  d'une  était  inutilisable  pour  l'étude  des  dégénérescences  secon- 
daires, en  raison  de  son  ancienneté.  Les  fibres  rhombo-mésencépha- 
liques  sont  certainement  beaucoup  moins  nombreuses  chez  l'homme 
que  les  fibres  pyramidales,  et  il  est  vraisemljlable  qu'elles  sont  moins 
bien  groupées,  plus  éparses,  et  qu'elles  peuvent  facilement  passer 
inaperçues  dans  les  cas  anciens  étudiés  par  la  méthode  de  Pal  ou  du 
carmin,  tandis  qu'elles  sont  très  appréciables  dans  les  dégénéres- 
cences rc'centes  étudiées  par  la  méthode  de  Marchi. 

Fibres  d'origine  cérébelleuse,  fibres  du  noyau  de  Deiters,  —  Fais- 
ceau cérébelleux  descendant,  faisceau  vestibulo-spinal.  —  C'est 
Marchi  le  premier  qui,  examinant  le  ncvraxe  des  singes  auxquels 
Luciani  avait  extirpé  le  cervelet,  a  démontré  la  présence  de  fibres 
dégénérées  dans  le  faisceau  antéro- latéral  de  la  moelle;  mais  la 
multiplicité  des  dégénérescences  observées  par  Marchi,  comparées 
à  celles  qui  ont  été  suivies  après  lui  par  d'autres  expérimentateurs, 
ne  laisse  aucun  doute  sur  la  pluralité  des  lésions  faites  par  Luciani 
à  ses  singes  :  les  extirpations  n'étaient  sûrement  pas  limitées  au 
cervelet.  D'ailleurs,  d'après  Marchi,  les  fibres  qui  prennent  leur 
origine  dans  le  cervelet  pour  aboutir  à  la  moelle  suivent  le  pédoncule 
cérébelleux  moyen,  le  faisceau  longitudinal  postérieur  et  le  ruban  de 
Reil  ;  or,  nous  savons  aujourd'hui  que  plusieurs  de  ces  voies  ne 
contiennent  pas  de  fibres  descendantes  destinées  à  la  moelle,  et  dans 
les  lésions  exclusivement  localisées  au  cervelet  le  faisceau  longitu- 
dinal postérieur  et  le  ruban  de  Reil  ne  dégénèrent  pas. 

BiedI,  Basilewski  ont  signalé  également  chez  l'animal  des  dégéné- 
rescencesdansle  cordon  antéro-latéral  de  la  moelle  à  la  suite  de  section 
du  pédoncule  cérébelleux  inférieur  ;  par  contre,  Ferrier  et  Turner, 
R.  Russel!  n'ont  pu,  dans  les  lésions  exclusivement  localisées  au 
cervelet,  trouver  de  fibres  descendantes  dans  la  moelle  :  pour  eux, 
les  fibres  du  cordon  antéro-latéral  ne  dégénèrent  qu'après  une  lésion 
concomitante  du  noyau  de  Deiters. 

L'un  de  nous  a  étudié  cette  question  sur  le  chien  et,  après  des 
expériences  différemment  combinées,  il  est  arrivé  à  cette  conclu- 
sion qu'il  existe  des  fibres  qui  viennent  du  noyau  dentelé  et  se 
rendent  aux  noyaux  de  Deiters  et  de  Betcherew,  mais  un  certain 
nombre  de  fibres  traversent  ce  noyau,  les  unes  en  longeant  le 
plancher  du  quatrième  ventricule,  les  autres  dans  l'espace  com- 
pris entre  le  plancher  du  quatrième  ventricule  et  le  corps  restiforme  ; 
elles  ne  constituent  pas  de  faisceau  distinct.  Elles  se  dirigent  en 
avant  et  en  dedans,  croisent  les  libres  radiculaires  du  nerf  facial  ou 
passent  entre  ses  fibres,  et  se  coudent  ensuite  dans  la  protubérance 
pour  se  diriger  en  bas  ;  elles  .occupent  alors  une  partie  de  la 
substance  réticulée,  limitée  en  avant  par  l'olive  supérieure,  puis  le 
noyau  du  facial,  et  en  arrière  par  le  genou  du  facial.  Plus  bas,  ces 
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fibres  sont  situées  plus  en  avant  (en  arrière  du  noyau  du  facial)  ; 
une  trt's  petite  portion  reste  en  arrière,  immédiatement  en  avant  du 
genou  du  facial,  puis  du  noyau  triangulaire  de  l'acoustique;  elles 
forment  ainsi  une  zone  antérieure  et  une  zone  postérieure.  Au 
niveau  du  bulbe,  la  zone  antérieure  est  comprise  entre  l'olive 
inférieure  et  le  noyau  antéro-latéral  du  bulbe  ;  la  zone  postérieure 
en  avant  du  noyau  de  l'hypoglosse.  Lorsr|uc  l'olive  inférieure  a 
disparu,  les  fibres  de  la  zone  antérieure  s'étalent  de  plus  en  plus  à  la 
périphérie  de  la  moelle;  les  plus  internes,  ainsi  que  la  zone  posté- 
rieure, s'introduisent  dans  le  faisceau  fondninonlal  antérieur. 

Au-dessous  de  l'entre-croiscment  des  pyramides, lazonede  dégéné- 
rescence occupe  le  cordon  antéro-latéral  de  la  moelle,  les  fibres  sont 
éparses  ;  elles  ne  sont  rapprochées  qu'à  leur  limite  externe  où  elles 
forment  un  petit  croissant,  dirigé  obliquement  d'arrière  en  avant,  et 
affleurant  la  surface  de  la  moelle  par  son  extrémité  antérieure  ;  en 
arrière,  il  n'atteint  pas  le  faisceau  cérébelleux  direct,  ni  le  faisceau 
pyramidal.  Dans  la  région  cervicale  inférieure,  les  fibres  sont 
plus  dispersées  ;  elles  se  rapprochent  davantage  de  la  périphérie. 
Elles  s'épuisent  alors  dans  la  région  dorsale,  mais  elles  existent 
encore  en  petit  nombre  dans  la  région  lombaire;  les  fibres  se 
terminent  dans  la  corne  antérieure  de  la  moelle  autour  des  cellules 
ganglionnaires  (André-Thomas). 

Le  même  auteur  a  constaté  que  le  cordon  antéro-latéral  était  beau- 
coup plus  dégénéré  lorsque  le  noyau  de  Deiters  avait  été  simultané- 
ment intéressé  par  la  lésion  ;  il  existe  en  effet  des  fibres  qui  dégé- 
nèrent après  la  section  de  ce  noyau  et  qui  suivent  la  voie  du  faisceau 
cérébelleux  descendant. 

Cette  même  question  a  été  reprise  depuis  par  dilférents  auteurs  et 
avec  des  résultats  divers,  les  uns  admettant  que  toutes  les  fibres 
décrites  comme  fibres  cérébelleuses  descendantes  viennent  du 
noyau  de  Deiters  (Ferrier  et  Turner,  R.  Russell,  \'an  Gehuchten, 
Pawlow),  les  autres  que  ces  fibres  ont  une  double  provenance 
(André-Thomas,  Probst,  Orestano);  ceux  (pii  tiennent  pour  l'origine 
exclusive  dans  le  noyau  de  Deiters  donnent  à  ces  fibres  le  nom  de 
faisceau  vestibulo-spinal  descendant. 

Cette  désignation  n'est  pas  très  heureuse,  car,  en  ad  mettant  même  que 
les  fibres  cérébelleuses  descendantes  n'existent  pas  et  qu'elles  pro- 
viennent uniijuement  du  noyau  de  Deiters,  il  ne  faut  pas  perdre  de 
vue  que  ce  noyau  reçoit  les  arborisations  terminales  du  nerf  vesti- 
bulaire  et  du  cervelet  et  quil  serait  i)lus  juste  de  les  appeler  fibres 
cérébello-veslibiilo-spinales. 

Jusqu'ici  aucune  observation  n'est  venue  démontrer  chez  r/iomme 
l'existence  de  fibres  cérébelleuses  descendanles  :  nous  avons  eu  nous- 
mêmes  l'occasion  de  pratiquer  plusieursfoisl'exaraendunévraxe  après 
des  lésions  du  cervelet,  ayant  détruit  plus  ou  moins  complètement  le 
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noyau  dentelé,  et  jamais  nous  n'avons  vu  de  dégénérescences  dans  la 
moelle  ;  il  est  vrai  que,  dans  tous  ces  cas,  il  s'agissait  de  lésions 
anciennes. 

Dans  un  cas  de  ramollissement  récent  ayant  intéressé  le  noyau 
dentelé,  Theohari  (1903)  n'a  pu  suivre  aucune  dégénérescence  dans  le 
faisceau  antéro-latéral. 

Plus  récemment,  Babinski  et  Nageotte  ont  signalé  la  dégéné- 
rescence du  faisceau  latéral  dans  un  cas  de  lésion  bulbaire.  11  existait 
plusieurs  foyers  :  l'un,  triangulaire,  s'adossait  par  sa  base  à  la  pie- 
mère,  son  sommet  s'avançait  dansl'épaisseur  de  la  substance  réticulée, 
entre  le  faisceau  solitaire  et  le  faisceau  longitudinal  postérieur,  et 
entamait  en  avant  la  lame  postérieure  de  l'olive,  en  arrière  la  moitié 
de  la  racine  antérieure  du  trijumeau.  Un  autre  foyer  siégeait  sur  les 
parties  latérales  du  ruban  de  Reil,  et  s'étendait  en  hauteur  de  la  partie 
moyenne  à  la  partie  supérieure  des  olives;  il  sectionnait  la  moitié 
postérieure  du  ruban  de  Reil  et  il  entamait  le  faisceau  longitudinal 
postérieur.  Le  troisième  foyer  siégeait  sur  la  partie  antérieure  du 
ruban  de  Reil,  le  quatrième  sur  le  faisceau  pyramidal. 

Les  deux  premiers  foyers  seuls  nous  intéressent.  Au-dessous  de  ces 
foyers,  on  aperçoit  des  fdjres  dégénérées  qui  cheminent  entre  les 
fibres  de  l'hypoglosse  et  qui,  au-dessous  des  olives,  sont  séparées 
du  ruban  de  Reil  par  le  corps  juxta-olivaire  interne.  Elles  sont  sépa- 
rées plus  bas  du  faisceau  pyramidal  par  une  mince  ligne  pâle,  tandis 
qu'elles  s'appliquent  sur  la  corne  antérieure. 

«  Elles  descendent  dans  la  moelle  en  s'écartant  un  peu  de  la  corne 
antérieure  et  forment  une  virgule  dont  la  tète  s'adosse  au  faisceau 
pyramidal  direct,  en  touchant  à  la  périphérie  de  la  moelle,  et  dont  la 
queue  se  perd  dansl'épaisseur  du  faisceau  antéro-latéral,  en  dedans 
de  la  place  du  faisceau  de  Gowers...  »  (Babinski  et  Nageotte.)  Ces 
fibres  ont  été  suivies  par  ces  auteurs  jusqu'à  la  région  sacrée;  ils  font 
remarquer  qu'elles  correspondent  très  exactement  au  trajet  bulbaire 
et  spinal  du  faisceau  cérébelleux  descendant,  indiqué  par  l'un  de  nous 
(André-Thomas).  Il  est  vraisemblable,  d'après  eux,  qu'à  ces  fibres  des- 
cendantes se  surajoutent  des  fibres  venues  du  faisceau  longitudinal 
postérieur,  bien  que  plus  loin  ils  disent  qu'ils  n'ont  pu  savoir  ce  que 
deviennent  par  en  bas  les  fibres  du  faisceau  longitudinal  postérieur. 

Dans  le  cas  de  Babinski  et  Nageotte,  on  suit  au-dessus  de  la 
lésion  des  faisceaux  dégénérés  épars  dans  la  substance  réticulée.  Sur 
les  côtés  de  la  portion  postérieure  de  la  formation  réticulée  blanche, 
un  certain  nombre  de  fibres  se  recourbent  dans  la  portion  postérieure 
de  la  substance  réticulée  grise,  pour  pénétrer  dans  le  noyau  de 
Deiters.  Malheureusement,  les  auteurs  ne  se  sont  pas  enquis  de  l'état 
des  cellules  de  ce  noyau  ;  il  est  vraisemblable  qu'elles  étaient  atro- 
phiées par  suite  de  la  réaction  à  distance  et  que  la  dégénérescence 
précédente  n'en  était  que  la  conséquence. 
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Fibres  qui  descendent  dans  la  moelle  par  le  faisceau  longitu- 
dinal postérieur  du  bulbe.  —  L'un  (Je  nous  a  démontré  ([ue  la  secLion 
du  laisccau  longiliidiiial  poslrrirur  chez  lechien  lau  niveau  du  genou 
du  racial!  produit  une  dégénérescence  1res  marquée  du  faisceau 
longitudinal  postérieur  et  de  la  substance  réticulée.  Au-dessous  du 
niveau  de  rentre-croisement  pyramidal,  la  dégénérescence  occupe 
l'angle  formé  par  le  sillon  antérieur  et  la  circonférence  de  la  moelle, 
cest-à-dire  langle  sulco-marginal.  t^lle  peut  être  suivie  jusque 
dans  la  région  dorsale  et  la  région  lombaire  ;  au  fur  el  à  mesure 
quelles  descendent,  les  fibres  s'étalent  de  plus  en  plus  latéralement 
dans  le  faisceau  antéro-latéral,  sans  atteindre  le  faisceau  pyramidal 
croisé  :  ces  fibres  peuvent  être  suivies  jusque  dans  la  corne  antérieure 
(André-Thomas  . 

Il  existe  quelques  observations  publiées  qui  confirment  ces  résultats 
chez  l'homme.  —  1"  Observation  de  Gee  el  Tooih...  Hémorragie  assez 
volumineuse  d'une  moitié  de  la  protubérance  à  liinion  entre  le  tiers 
moyen  elle  tiers  inférieur.  Section  du  faisceau  longitudinal  postérieur... 
La  dégénérescence  a  pu  être  suivie  jusque  dans  la  moelle  cervicale 
supérieure.    —   i"    Observation    (V Ale.ran'ler    Bruce...    Tumeur    du 
plancher  du  quatrième  ventricule  au  niveau  de  la  partie  j)roximale 
de  la  protubérance,  ayant  délrviit  les  deux  noyaux  des  sixièmes  paires 
et  les  deux  faisceaux  longitudinaux  postérieurs.  Il  existe  une  dégé- 
nérescence descendante  dans  le  cordon  antéro-latéral,  mais  les  fibres 
dégénérées  sont  peu  nombreuses.  11  n'y  a  pas  lieu  de  s'étonner  du 
peu   d'intensité  de  la  dégénérescence,  car  il  s'agit  d'une   tumeur  : 
les  néoplasmes  produisent  moins  souvent  des  destructions  que  des 
refoulements.   —   3"    Observation  de   Spitzer...   Tubercule   solitaire 
ayant  détruit  le  noyau  triangulaire  de  l'acoustique,  le  noyau  gauche 
de  labducens,  la  moitié  droite  du  raphé,  les  deux  faisceaux  longitu- 
dinaux postérieurs,    la  partie   la   plus  haute  du    noyau    dorsal  du 
vague  gauche  et  une  partie  du  noyau  de  Deiters.  Les  fibres  dégé- 
nérées occupent  la  zone  sulco-marginale  du  cordon  antérieur;  elles 
(^lisparaissent   à    lextrémiti'   inférieure   de   la    moelle   cervicale.    — 
i"  Observation  de  Long  et  Jioussij...  Lésion  destructive  de  la  couche 
optique    ayant    sectionné    le   faisceau    longitudinal    postérieur  au 
niveau  <le  la  calotte  pédonculaire  :  la  dégénérescence  de  ce  faisceau 
peut  être  suivie  jus(|u"au  troisième  segment  cervical  où  elle  occupe 
le  cordon  antérieur.  —  .")"  Dans  le  cas  de  Babins/,i  et  .\a(/eotte  qui  a 
été  signalé  plus  haut,  la  dégénérescence  du  cordon  antérieur  de  la 
moelle  est  certainement  en  paitie  la  consé(pience  île  la  dégénéres- 
cence du  faisceau  longitudinal  postérieur,  également  intéressé. 

Par  contre,  dans  d'autres  observations,  aucune  dégénérescence  n'a 
pu  être  suivie  dans  le  coi'don  antérieur  de  la  moelle,  malgré  l'inter- 
ruption du  faisceau  longitmlinal  postérieur,  et  il  est  à  remarquer  que, 
dans  les  observations  ju-c'ct-demment  signalées,  la   dégénérescence 
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ôlait  faible  et  ne  descendait  guère  en  deçà  de  la  région  cervicale. 

Peut-être  y  a-t-il  lieu  de  tenir  compte  du  siège  de  la  lésion  ;  la 
dégénérescence  du  cordon  antérieur  de  la  moelle,  occasionnée  par 
une  lésion  du  faisceau  longitudinal  postérieur,  varie  sans  doute 
comme  importance  et  comme  étendue  suivant  le  niveau  exact  de  la 
lésion.  On  peut  en  effet  démontrer  expérimentalement  sur  l'animal 
qu'un  gros  contingent  des  fibres  descendantes  du  faisceau  longitu- 
dinal postérieur  vient  du  noyau  de  Deiters  du  même  côté  (André- 
Thomas)  ;  par  conséquent,  toute  lésion  siégeant  au-dessus  du  niveau 
où  les  fibres  du  noyau  de  Deiters  abordent  le  faisceau  longitudinal 
postérieur  entraînera  une  dégénérescence  plus  faible  de  ce  faisceau 
ei,  par  suite,  du  cordon  antérieur  de  la  moelle. 

Fibres  de  la  calotte  bulbo-protubérantielle.  — Faisceau  pré-pyra- 
midal. —  Faisceau  rubro-spinal.  —  La  différence  dans  l'étendue  de 
la  dégénérescence  du  cordon  latéral  de  la  moelle,  suivant  qu'il  s'agit 
d'une  dégénérescence  secondaire  à  une  destruction  de  l'écorce  céré- 
brale ou  d'une  dégénérescence  secondaire  à  une  section  trans- 
verse de  la  moelle,  maintes  fois  constatée  expérimentalement  (Singer  et 
Miinzer),  le  fut  d'abord  chez  l'homme  (Bouchard). 

Lorsque  la  section  de  la  moelle  est  pratiquée  sur  l'animal  au  niveau 
de  la  région  cervicale  supérieure,  on  voit,  en  avant  du  faisceau  pyra- 
midal croisé,  un  faisceau  plus  petit,  de  forme  triangulaire,  qui  s'appuie 
par  sa  base  sur  le  faisceau  pyramidal  :  en  raison  de  sa  situation,  on 
lui  a  donné  le  nom  (\e  faisceau  jjrépyramidal  (André-Thomas),  appel- 
lation qui  ne  doit  être  considérée  que  comme  provisoire,  jusqu'à  ce 
qu'on  ait  pu  en  préciser  l'origine. 

Plusieurs  faits  tendent  à  prouver  que  les  fibres  du  faisceau  prépy- 
ramidal proviennent,  sinon  en  totalité,  du  moins  en  grande  partie, 
du  noyau  rouge. 

\on  Monakow  remarqua  le  premier  une  atrophie  dans  le  cordon 
latéral  de  la  moelle,  à  la  suite  d'une  lésion  expérimentale  de  la  pro- 
tubérance produite  dans  le  territoire  du  ruban  de  Reil  latéral  et  au 
niveau  du  point  de  pénétration  de  la  racine  du  trijumeau;  le  môme 
auteur  a  constaté  plus  tard  sur  le  chat  que  la  destruction  de  la 
région  située  entre  le  ])édoncule  cérébelleux  supérieur  et  le  ruban 
de  Reil  médian,  en  arrière  des  tubercules  quadrijumeaux  postérieurs,  a 
comme  conséquence  une  dégénération  du  faisceau  latéral  de  la 
moelle  :  au-dessus  de  la  lésion,  le  segment  nK'clian  du  ruban  de  Reil 
latéral  était  atrophié  et  pouvait  être  suivi  jusqu'au  noyau  rouge  du 
côté  opposé  dont  il  occupait  les  limites  latéro-ventrales  :  les  cellules 
de  ce  noyau  avaient  en  grande  partie  disparu. 

Boyce  a  de  même  observé  expérimentalement  la  dégénérescence 
du  faisceau  prépyramidal  après  une  section  du  mésencéphale;  les 
fibres  malades  suivent  au-dessous  de  la  lésion  l'entre-croisement  de 
la  calotte  de  Forel.  La  dégénérescence  du  même  faisceau  a  été  obser- 
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vée  dans  des  conditions  analogues  sur  le  singe  par  Ferrier  et  Turner, 
qui  le  font  venir  du  noyau  du  ruban  de  WeW  latéral,  et  par  Marclii 
qui  en  lait  à  tort  un  faisceau  cérébelleux. 

Avec  les  expériences  de  Probst,  de  Pawlow,  de  ^'an  ( iehuchten» 
l'origine  de  ce  faisceau  dans  le  noyau  rouge  devient  de  plus  en  plus 
probable,  d'où  le  nom  de  faisceau  rubro-spinal  ou  faisceau  de  von 
Monakow  qui  lui  est  donné  par  \'an  Gehuchten. 

Les  dégénérescences  secondaires  consécul  ives  aux  lésions  du  noyau 
rouge  ont  été  plusieurs  fois  éludiéeschez  l'homme.  Schrader  a  constati' 
une  dégénérescence  desfd^res  de  la  calolle  et  du  cordon  antéro-laléral 
produite  par  un  foyer  de  ramollissement  occupant  tout  le  pédoncule 
cérébral  y  compris  le  noyau  rouge.  Dans  un  cas  très  analogue, 
Raymond  et  Cestan  ont  observé  rine  dégénérescence  bilatérale  du 
faisceau  antéro-latéral;  malheureusement  l'examen  n'a  porlé  que  sur 
les  deux  premiers  segments  cervicaux  de  la  moelle.  Marie  et  Guillain 
n'ont  observé  aucune  dégénérescence  qui  puisse  se  rapporter  au 
faisceau  prépyramidal  ou  rubro-spinal,  dans  un  cas  de  lésion  ancienne 
limitée  au  noyau  rouge  et  à  la  substancenerveuseadjacenle.  Les  résul- 
tats ont  encore  été  négatifs  dans  une  observation  d'endothéliome 
épithélioïde  du  noyau  rouge  publiée  par  lîaymond  et  Ceslaii. 

En  résumé,  aucun  fait  ne  prouve  d'une  façon  péremptoire  qu'il 
existe  un  faisceau  rubro-spinal  chez  l'homme;  les  observations  de 
lésions  du  noyau  rouge,  suivies  d'un  examen  des  dégénérescences,  ont 
donné  soit  des  résultats  négatifs,  soit  des  résultats  incomplets  :  les 
résultats  des  expériences  faites  chez  l'animal  sont  au  contraire  de 
nature  à  faire  admettre  l'existence  de  ce  faisceau,  mais  que  l'on 
n'oublie  pas  qu'il  est  difficile,  pour  ne  pas  dire  impossible,  de  réa- 
liser une  destruction  strictement  localisée  au  noyau  rouge.  Pour 
résoudre  ce  problème,  Kohnstamm  a  employé  une  autre  méthode  i 
il  a  pratiqué  la  section  de  la  moelle  cervicale  supérieure  chez  l'ani- 
mal et  il  a  étudié  au  bout  de  quelques  jours  les  cellules  du  noyau 
rouge  par  la  méthode  de  Nissl;  il  a  constaté  des  réactions  chroma- 
tolyliques  qui  prouveraient  que  ces  cellules  fournissent  des  fibres  à 
la  moelle. 

De  tout  ce  qui  précède,  on  peut  conclure  que,  chez  l'homme,  il  existe 
peut-être,  comme  ch<>z  l'animal,  au  voisinage  du  faisceau  pyramidal 
croisé,  des  fibres  descendantes  d'origine  mésencéphalique  {faisceau 
prépyramidal);  que,  d'après  les  expériences  faites  sur  l'animal,  il  est 
très  vraisemblable  fjuelles  prennent  leur  origine  dans  le  noyau  rouge  ; 
mais  qu'enfin,  chez  l'homme,  aucune  observation  n'a  justifié  jusqu'ici 
une  semblable  hypothèse. 

Fibres  descendantes  spinales  prenant  leur  origine  dans  les  tuber- 
cules quadrijumeaux.  —  L'existence  ilc  ces  fibres  a  été  admise  par 
plusieurs  auteurs (Ileld,  Sakowilsch,  Boyce,  Probst);  mais  les  dégé- 
nérescences secondaires  aux  destructions  expérimentales  des  iuber- 
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cules  quadrijumeaux  n'ont  pu  être  suivies  en  deçà  du  bulbe  par 
André-Thomas,  Miinzer  et  Wiener  et  PaAvlow. 

En  résumé,  l'existence  de  fibres  rhombo-mésencéphaliques  descen- 
dantes a  été  démontrée  par  les  dégénérescences  expérimentales, 
beaucoup  plus  que  par  l'étude  des  dégénérescences  secondaires  chez 
l'homme.  Les  observations  faites  chez  ce  dernier  sont  encore  trop 
peu  nombreuses  —  on  pourrait  même  ajouter  qu'en  ce  qui  concerne 
quelques  faisceaux,  tels  que  le  faisceau  rubro-spinal,  elles  ont  plutôt 
donné  des  résultats  négatifs  —  pour  qu'on  puisse  se  prononcer  non 
seulement  sur  leur  nombre  et  leur  importance,  mais  encore  sur  leur 
existence.  Il  est  très  vraisemblable  que  le  cordon  antéro-latéral  con- 
tient d'autres  fibres  descendantes  que  le  faisceau  pyramidal  direct 
et  croisé,  les  fibres  du  faisceau  longitudinal  postérieur  et  du  noyau 
de  Deiters  :  les  recherches  faites  sur  l'animal  avec  la  méthode  des 
dégénérescences  secondaires  sont  une  indication  pour  l'orientation 
qu'il  convient  de  donner  aux  investigations  anatomiques  chez 
l'homme,  mais  elles  ne  permettent  d'affirmer  rien  de  plus. 

Employant  conjointement  avec  la  méthode  des  dégénérescences 
secondaires  celle  des  réactions  à  distance,  Kohnstamm  a  trouvé  des 
altérations  chromatolytiques  dans  les  cellules  de  plusieurs  noyaux 
après  section  de  la  moelle  cervicale  supérieure  :  outre  les  altérations 
des  cellules  du  noyau  rouge,  il  a  encore  signalé  celles  du  noyau 
réticulaire  du  raphé  du  bulbe,  du  noyau  mésencéphalique  du  triju- 
meau, du  noyau  du  faisceau  longitudinal  postérieur;  tous  ces  noyaux 
seraient  ainsi  des  centres  d'origine  de  fibres  médullaires  descen- 
dantes. 11  y  a  lieu  de  prendre  en  considération  ces  faits  et  la  méthode 
quia  permis  de  les  constater;  mais,  encore  une  fois,  ces  constatations 
n'ont  été  faites  que  sur  l'animal,  et  rien  n'autorise  à  les  appliquer 
intégralement  à  l'anatomie  de  l'homme. 

Faisceau  de  Helweg  (fig.  'i9  à  31).  —  Sur  les  coupes  de  la  moelle 
cervicale  supérieure  et  de  la  région  intermédiaire  du  bulbe,  colorées 
par  la  méthode  de  Weigert-Pal,  la  périphérie  du  cordon  antéro-latéral 
prend  parfois  un  aspect  plus  pâle,  comme  s'il  contenait  moins  de 
fibres  à  ce  niveau,  et  cela  dans  une  petite  zone  triangulaire,  le  plus 
souvent  symétrique,  située  sur  le  prolongement  d'une  ligne  tangente 
au  bord  antérieur  de  la  corne  antérieure.  Cette  petite  zone  est 
connue  sous  le  nom  de  faisceau  triangulaire  d'IIclireg  ou  de  faisceau 
olivaire  de  Belcherew. 

On  est  loin  d'être  fixé  sur  l'origine  de  ce  faisceau,  et  des  opinions 
très  dissemblables  ont  été  émises  à  ce  sujet.  Helweg  ne  l'a  trouvé  que 
chez  les  aliénés;  il  serait  formé  de  fibres  extrêmement  fines,  dont  la 
gracifitéseraitdueàun  développement  défectueux.  Il  se  continuerait 
plus  haut  avec  l'olive  bulbaire  et  la  région  de  la  calotte.  D'après  Bet- 
cherew,  au  contraire,  il  s'arrêterait  dans  l'olive  ;  il  se  myélinise  très 
tard,  plus  tard  même  que  le  faisceau  pyramidal. 
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Fiir.  29  à  31.  —  Dégénoratimi  du  faisceau  de  Hel- 
\\e^(FHe)  dans  un  cas  datrophie  olivo-ponlo-cérê- 
belleuse  avec  sclérose  en  plaques.  Coupes  trans- 
versales de  la  moelle  cervicale  supérieure,  de  Tex- 
(rémité  inférieure  du  bulbe  au  niveau  de  rentre-croi- 
sement pyramidal  el  du  bulbe,  à  l'union  du  tiers 
inférieur  et  des  deux  tiers  supérieurs  des  olives. 
Sur  la  coupe  la  plus  inférieure,  les  olives  (Oi)  sont 
très  atrophiées  et  la  zone  rétro-olivairc,  au  voisinage 
du  noyau  latéral  (A7<), est  dégénérée.  [ANmiÉ-THOM.J's. 
Atrophie  du  cervelet  et  sclérose  en  plaques  {lievue 
neuroloijuine,  1903,  p.  121.)] 


Ses  rapports  avec 
l'olive  ont  été  contes- 
lés,  parce  qu'il  a  été 
trouvé  sain  dans  plu- 
sieurs cas  datrophie 
olivaire  secondaire  à 
une  sclérose  du  cerve- 
let; Obersteiner,  Jacob- 
son  el  Jamane). 

Sa  dégénérescence  a 
été  observée  dans  plu- 
sieurs cas  de  lésion  de 
la    substance  grise  de 
la  calotte  (Reinhold  et 
-Meyer,  André-Thomas) 
ou  du  cervelet  (André- 
Thomas  i.  Il  est   envi- 
sagé encore  comme  un 
faisceau   cérébral  des- 
cendant ayant  quelques 
connexions  avec  le  fais- 
ceau pyramidal  (Ober- 
steiner)   ;     Spiller    l'a 
trouvé  dégénéré,  par  la 
niéthodo     de    Marchi, 
dans  un    cas  d'hémor- 
ragie  cérébrale.  Il    ne 
peut   s'agir  dans    ces 
cas     que      de      fibres 
aberrantes  de   la  voie 
pédonculaire     [\{.     et 
.M""*    J.   Dejerine).  En 
présence       d'opinions 
aussi    diverses,    il   est 
impossible   d'être    lixé 
sur      la      nature      du 
faisceau    de    Ilehveg, 
d'autant   plus  que   sa 
prétendue    dégénéres- 
cence a  été  remarquée 
à    la  suite  de    lésions 
très  diverses  ;  on  pont 
même     se     demander 
si  la  zone  pâle  décrite 
sous  ce  nom  est  bien 
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réellement  une  zone  dégénérée  et  si  elle  ne  correspond  pas  tout  sim- 
plement à  un  groupement  de  fibres  qui,  au  lieu  d'acquérir  leur 
volume  normal,  ont  été  arrêtées  dans  leur  développement  et  sont 
restées  plus  fines,  suivant  l'opinion  d'Hehveg  lui-même.  Ce  faisceau 
n'a  jamais  été  suivi  au-dessous  de  la  troisième  racine  cervicale. 

Fibres  descendantes  endogènes.  —  Dégénérescences  des- 
cendantes du  cordon  latéral  à,  la  suite  de  lésions  transverses 
de  la  moelle.  —  Comme  nous  l'avons  déjà  fait  remarquer  plus  haut 
(p.  7î),  l'aire  de  dégénérescence  du  cordon  latéral  à  la  suite  de 
lésions  transverses  de  la  moelle  est  toujours  plus  étendue  que  celle 
que  l'on  observe  à  la  suite  des  lésions  du  faisceau  pyramidal  dans 
son  trajet  encéphalique  (fig.  39  à  44).  La  lésion  transverse  sectionne 
en  elVet  non  seulement  les  fibres  télencéphaliques  (faisceau  pyra- 
midal) et  les  fibres  rhombo-mésencéphaliques,  mais  encore  les  fibres 
descendantes  d'origine  spinale.  Le  faisceau  pyramidal  croisé,  le 
faisceau  pyramidal  direct  et  les  fibres  rhombo-mésencéphaliques 
dégénèrent  au-dessous  de  la  lésion,  lorsqu'elles  sont  interrompues 
par  une  lésion  transverse  de  la  moelle.  La  dégénération  est  d'autant 
plus  marquée  que  la  lésion  est  plus  étendue  —  puisqu'elle  interrompt 
un  plus  grand  nombre  de  fibres  —  et  qu'elle  siège  plus  haut  :  le  fais- 
ceau pyramidal  croisé  et  le  faisceau  pyramidal  direct  contiennent  en 
effet  un  plus  grand  nombre  de  fibres  à  la  région  cervicale  qu'à  la 
région  dorsale  et  à  la  région  dorsale  qu'à  la  région  lombo-sacrée. 

On  suppose  également  que  les  fibres  pyramidales  destinées  au  ren- 
flement lombaire  occupent  une  situation  plus  excentrique  au  niveau 
de  la  région  cervicale  que  les  fibres  pyramidales  destinées  au  renfle- 
ment cervical.  Lorsqu'il  y  a  compression  de  la  moelle  cervicale,  les 
membres  inférieurs  sont  souvent  pris  avant  les  supérieurs. 

Fibres  descendantes  endogènes  ou  d'origine  spinale.  —  Elles 
prennent  leur  origine  dans  la  substance  grise  de  la  moelle  et  relient 
entre  eux  les  différents  étages  de  l'axe  gris,  après  un  trajet  plus  ou 
moins  long  dans  le  cordon  antéro-laléral  ;  ce  sont  en  réalité  des 
fibres  d'association  (fig.  32  à  37). 

Elles  dégénèrent  au-dessous  du  foyer,  dans  toutes  les  lésions  trans- 
verses de  la  moelle  qui  atteignent  le  cordon  antéro-latéral  ainsi  que 
■dans  les  lésions  destructives  de  la  substance  grise  :  poliomyélite  anté- 
rieure aiguë  de  l'enfance  et  de  l'adulte,  sclérose  latérale  amyolro- 
phique, poliomyélite  antérieure  chronique  de  l'adulte,  syringomyélie, 
hématomyélie. 

Les  fibres  endogènes  occupent  surtout  dans  le  cordon  antéro-latéral 
la  région  désignée  sous  le  nom  de  faisceau  fondamental  du  cordon 
antéro-latéral,  mais  elles  empiètent  également  sur  les  régions  occu- 
pées par  les  faisceaux  pyramidaux  direct  et  croisé,  par  les  fibres 
rhombo-mésencéphaliques  et  par  les  fibres  ascendantes,  faisceau 
cérébelleux  direct,  faisceau  de  Cowers;  ainsi  s"exi)lique  la  présence 
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de  nbres  saines  dans  les  plaques  tic  sclérose  du  cordon  latéral,  môme 
les  plus  intenses,  consécutives  aux  lésions  du  laisceau  pyramidal 
dans  son  trajet  encéphalique. 

Leurs  cellules  d'origine  ne  sont  autres  que  les  cellules  des  cordons. 


Fig^.   32    à    35.   —   Déj^éncralions  secinidaires   dans  un    cas  de   foyer   de    sclérose 
ransverse,  dcvcloppi-cs pendant  la  vie  intra-utérine,  siégeant  au  niveau  du  Illi^seg- 

nient  cervical,  et  occupant  les  deux  tiers  antérieurs  des  cordons  postérieurs,  ainsi 

que  les  cornes  correspondantes.  De  chaque  côté  ce  foyer,  se  termine  en  pointe  en 

avant  dans  chaque  cordon  latéral. 
Fig.  32.  —  Cette  ligure  représente  la  topographie  du  foyer  primitif.  Coloration  par 

la  méthode  de  Pal. 

un  peu  irrégulièrement  distribuées  dans  la  substance  grise  de  la 
corne  antérieure  et  de  la  corne  latérale.  Les  fibres  dégénérées  dans 
les  conditions  qui  ont  été  rappelées  plus  haut,  diminuent  très  rapi- 
dement au-dessous  de  la  lésion  :  on  peut  donc  affirmer  que  la  plupart 


'5>w.>?; 


Fig.  33.  —  Coupe  passant  jiar  le  XVI>"  segment  cervical.  Le  foyer  scléreu.v  n'existe 
plusquedans  la  partie  postérieure  îles  cordons  latéraux.  Adroite,  le  foyer  s'étend 
en  avant  dans  le  cordon  antéro-latéral.  Dégénération  du  faisceau  pyramidal  croisé 

(lésions  dans  les  cordons  postérieurs^ 

des  fibres  endogènes  s'épuisent  assez  rapidement.  En  outre,  elles  s'éloi- 
gnent d'autant  plus  de  la  substance  grise  pour  se  rapprocher  de  la 
périphérie  qu'on  les  observe  plus  loin  de  la  lésion.  La  corne  antérieure 
est  uniquement  bordée  par  des  fibres  endogènes.  Les  fibres  les  plus 
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courtes  sont  celles  qui  bordent  la  corne  antérieure  ;  ce  sont  celles 
en  effet  qui  réapparaissent  les  premières  au-dessous  de  la  lésion 
dans  les  cas  de  section  complète  de  la  moelle  épinière. 

Comme,  d'autre  part,  il  existe  toujours  des  fibres  dégénérées  dans 


--j<!3^^ 


Fig-.  3L  —  Coupe  passant  par  le  VI[«  se^micnt  cervical.  Dégénératiou  du  faisceau 
antéro-latcral  descendant  —  faisceau  en  croissant,  —  sclérose  et  agénésie  du 
faisceau  pyramidal  croisé. 

les  mêmes  régions,  nu-dessus  de  la  lésion,  on  admet  que  les  libres  des 
cellules  des  cordons  se  bifurquent  en  deux  branches,  l'une  ascen- 
dante et  l'autre  descendante,  qui  représentent  ensuite  les  fibres  endo- 


Fig-.  35.  —  Coupe  passant  par  le  h"  segment  dorsal.  Le  faisceau  pyramidal  croisé 
est  sclérosé  et  agénésie.  Le  faisceau  antéro -latéral  descendant  est  dégénéré  (com- 
parer avec  les  schémas  des  pages  82  et  S3)  [J.  Dejurine,  Sur  la  rigidité  spasmo- 
dique  congénitale  d'origine  médullaire  {Revue  neurologique,  1903,  p.  601).] 

gènes  ascendantes  et  descendantes  du  cordon  antéro-latéral.  Parmi 
elles,  quelques-unes  sont  directes  et  prennent  naissance  dans  la  sub- 
stance grise  du  même  côté,  d'autres  ont  leur  cellule  d'origine  dans 
l'autre  côté  de  la  moelle  :  elles  passent  par  la  commissure  antérieure. 
Fibres  àdirection  ascendante. —  Les  fibres  ascendantes  du  cordon 
latéral  forment  deux  groupes  :  les  fdjres  courtes  et  les  fdjres  longues. 
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I^CA  fihres  coivlea  relient  erilro  eux  les  divcis  (''laides  de  Taxe  li^ris  : 
ce  sont-  (les  libres  d'association.  Elles  sont  dini'^ale  longueur:  les 
unes  relient  deux  étages  contigxis  plus  ou  moins  distants.  Les  plus 
courl(!s  bordent  la  corne  aniérieure;  les  plus  longues  dessinent  dans 
le  cordon  latéral  un  croissant  (|ui  contourne  la  corne  aniérieure,  à 
égale  distance  d'elle  et  de  la  périphérie  (iig.  38). 

Ces  fibres  dégénèrent  à  la  suite  des  lésions  transverses  de  la  moelle 
et  des  lésions  de  la  substance  grise,  lorscjue  les  cellules  sont  détruites 
en  grand  nombre  et  sur  une  grande  hauteur.  Les  fibres  longues 
constituent  le  faisceau  c(>rébelleux  direct  et  le  faisceau  de  (îowers. 

Faisceau  cérébelleux  direct.  —  Le  faisceau  cérébelleux  direct  occupe 
la  périj)hérie  du  cordon  antéro-latéral,  immédiatement  en  dehors  du 
faisceau  pyramidal  croisé  (Iig.  39  à  4i;  voy.  schémas,  p.  82  et  83). 


Fif^'..  36  et  .17.  —  Dc'gi'iiérations  secondaires  de  la  moelle,  au-dessous  de  la  lésion, 
dans  un  cas  de  myélite  transverse  siégeant  au  niveau  du  VII''  segment  cervical 
et  consécutive  à  une  luxation  vertébrale.  —  Dégénération  du  faisceau  antéro- 
latéral,  plus  marquée  à  gauche,  du  faisceau  antérieur  t\  droite  (où  elle  alTecte  la 
forme  d'un  croissant),  des  faisceaux  pyramidaux  croisés.  Dégénération  des  cor- 
dons postérieurs,  symétrique,  au  niveau  des  virgules  de  Schultze  ;  elle  est  très 
nette  au  niveau  du  Ville  segment  cervical,  très  diminuée  au  niveau  du  I''"  segment 
dorsal  (partie  inférieure). 


Il  dégénère  au-dessus  de  la  lésion,  dans  toutes  les  lésions  trans- 
verses totales  de  la  moelle  ou  Iransverses  partielles,  interrompant  le 
cordon  anléro-laléral,  lorscfue  la  lésion  siège  au-dessus  de  la  première 
lombaire.  Le  nombre  des  fibres  dégénérées  est  d'autant  plus  considé- 
rable <iue  la  lésion  siège  à  un  étage  plus  élevé  de  la  région  dorsale  : 
la  dégénérescence  reste  au  contraire  à  peu  près  la  même  si  la  lésion 
siège  dans  les  étages  supérieurs  ou  inférieurs  de  la  moelle  cervicale. 
Les  libres  ont  pu  être  suivies  plus  haut  dans  le  corps  resliforme  da 
bulbe  dont  elles  occupent  le  centre,  et  jusque  dans  l'éeorce  du  vermis 
dans  laquelle  elles  se  terminent  toutes  a  près  s'être  pour  la  plupart  entre- 
croisées. Il  n'est  pas  rare  qu'au  niveau  des  cinquième,  quatrième 
et  troisième  racines  cervicales,  les  fdjres  dégénérées  se  portent  en 
avant  et  se  rapprochent  de  celles  du  faisceau  de  Gowers  dont  elles 
se  séparent  de  nouveau  au  niveau  de  la  deuxième  racine  cervicale. 
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38. 


de  la  moelk 


Le  fait  que  la  dégénérescence  du  faisceau  cérébelleux  direct  ne 
commence  et  n'augmente  qu'à  la  région  dorsale  prouve  que  les  cel- 
lules dorigine  de  ses  fibres  se  trouvent  dans  la  substance  grise  de 
cette  rég:ion,  et  en  ellet  les  cellules  d'origine  ne  sont  autres  que  les 
cellules  de  la  colonne  de  Clarke,  qui  s'étend  dans  la  moelle  depuis  la 
première  lombairejusqu'à  la  première  dorsale.  Toutefois,  Stilling- avait 
décrit  dans  la  région  cervicale,  et  même  dans  la  région  lombaire,  quel- 
ques cellules  isolées,  de 
même  aspect  que  les  cel- 
lules de  la  colonne  de  Clarke, 
et  de  fait  quelques  fibres 
dégénérées  ont  été  signalées 
dans  ce  faisceau  à  la  suite  des 
lésions  de  la  région  lombo- 
sacrée  (Long,  Rothmann); 
mais  ces  fibres  sont  rares. 

Ce  faisceau  dégénère  donc 
chaque  fois  qu'il  existe  une 
lésion  destructive  des  co- 
lonnes de  Clarke  ;  lorsque  la 
lésion  de  la  colonne  est  uni- 
latérale, la  dégénérescence 
du  faisceau  est  unilatérale 
et  homolatérale;  il  ne  con- 
tient pas  de  fibres  croisées. 

Lorsque  le  faisceau  est 
interrompu  sur  un  point 
quelconcjue  de  son  trajet,  il 
est  assez  fréquent,  pourvu 
que  la  lésion  soit  ancienne, 
d'observer  une  atrophie  des 
cellules  de  la  colonne  de 
Clarke  au-dessous  de  la  lé- 
sion ;  cette  atrophie  rétro- 
grade est  plus  souvent  constatée  à  la  suite  des  lésions  transverses  de 
la  moelle  qu'à  la  suite  des  foyers  destructifs  du  bulbe  et  du  cervelet. 
La  dégénération  du  faisceau  cérébelleux  direct  et  de  la  colonne  de 
Clarke  a  été  plusieurs  fois  mentionnée  dans  les  atrophies  primitives  du 
cervelet  ou  dans  diverses  maladies  familiales  atteignant  d'emblée  soit 
le  cervelet,  soit  les  voies  cérébelleuses  i  André-Thomas  et  J.-Ch.Houx). 

Au  faisceau  cérébelleux  direct  doit  revenir  un  rôle  physiologique 
assez  spécial  dans  les  fonctions  d'étpiilibratiou  :  il  transmet  au  cer- 
velet les  excitations  de  la  périphérie  que  les  cellules  des  colonnes  de 
Clarke  reçoivent  par  l'intermédiaire  des  arborisations  des  fibres 
moyennes  des   racines  postérieures. 


—  Coupe  transversale 
cervicale.  Dégénération  des  fibres  endogènes 
du  faisceau  antéro-latéral  —  faisceau  en 
croissant —  dans  un  cas  de  paralysie  infantile 
survenue  chez  une  enfant  âgée  de  deux  ans  et 
demi.  L'autopsie  a  été  faite  deux  mois  après 
le  début  de  la  maladie.  La  destruction  des 
cellules  des  cornes  antérieures  prédominai! 
de  beaucoup  dans  le  renflement  lombaire, 
mais  elle  était  encore  manifeste  sur  toute  la 
hauteur  de  la  moelle  dorsale  et  sur  une  grande 
]iartie  de  la  moelle  cervicale.  La  disparition 
des  cellules  cordonales  a  eu  pour  conséquence 
la  dégénération  du  cordon  antéro-latéi'al,  qui 
prend  à  la  région  cervicale  la  forme  d'un 
croissant.  Dans  le  cas  actuel,  ce  croissant, 
qui  est  tout  entier  compris  dans  le  faisceau 
fondamental,  est  exclusivement  formé  de 
fibres  d'association  reliant  entre  eux  les 
divers  étages  de  la  moelle. 
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Fi^'.  39  à  U.  —  Do^énérations  secondaires  ascendantes  et  descendantes  de  la 
moelle  dans  un  cas  de  syiiliilis  médullaire,  —  ]>araplégie  spasmodique  très  intense 
datant  de  16  mois,  — et  dont  les  lésions  attcij;nent  leur  maximum  au  niveau  des 
Vie  et  Vile  racines  dorsales  (VII.  D). 

An-dessus  de  la  lésion,  détrénérescence  secondaire  du  cordon  de  Goll,  du  faisceau 
cérébelleux  direct  et  du  faisceau  de  Gowers,  du  faisceau  antéro-latéral.  Dégéné- 
rescence rétrograde  légère  du  faisceau  pyramidal  croisé  (III.  D\  et  du  faisceau 
pyramidal  direct  (\TII.  Cl. 

Au-dessous  de  la  lésion,  la  dégénérescence  du  cordon  antérieur  et  du  cordon  latéral 
est  plus  étendue  que  la  dégénérescence  du  faisceau  pyramidal  croisé  et  du  fais- 
ceau i)yranndal  direct  à  la  suite  d'une  atroi^liie  totale  de  la  pyramitle. 

J.a  dégénération  de  la  zone  cornu-commissurale  est  encore  très  nette  au  niveau 
de  la  WV  racine  dorsale  (III   D\  et  de  la  VIII"  racine  cervicale. 

Comparer  avec  les  schémas  des  cordons  de  la  moelle  (pages  82  et  83). 


—  La  (U'grnércscence  du  laisceau  de  Gowers  s'observe  à  peu  près 
dans  les  mêmes  circonstances  que  celle   du    faisceau  céréjjelleux 
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<lirect  :  elle  l'ail  généralement  défaut  après  une  lésion  transverse  de 
Ja  région  lombo-sacrée.  Cependant  Mott  a  dc-montré  expérimenta- 
lement que  quelques  fibres  viennent  de  la  région  lombaire;  la  dégé- 
nérescence devient  de  plus  en  plus  intense  dans  les  lésions  plus  haut 
situées  de  la  région  dorsale  et  même  de  la  région  cervicale. 

Elle  a  la  forme  d'un  triangle  dont  le  sommet  est  dirigé  vers  la  corne 
latérale  de  la  substance  grise  et  la  base  vers  la  périphérie  de  la  moelle. 
Elle  est  située  en  avant  de  l'aire  de  dégénérescence  du  faisceau  céré- 
belleux direct. 

Ses  fibres  les  plus  longues  ont  été  suivies  chez  l'homme  jusque 
dans  le  vermis  Hoche)  ;  mais,  si  l'on  s'en  rapporte  aux  résultats  des 
<légénérations  expérimentales,  un  certain  nombre  de  (ibres  s'arrêtent 
dans  le  noyau  latéral  du  bulbe  (André-Thomas). 

Les  cellules  d'origine  se  trouvent  situées  pour  la  plupart  dans  la 
substance  grise  de  la  moelle  dorsale,  ((uelques-unes  à  la  région  cer- 
vicale :  la  plupart  des  fibres  sont  directes,  quelques-unes  sont  croi- 
sées et  se  rendent  au  faisceau  de  Gowers  du  côté  opposé,  en  suivant 
la  commissure  antérieure.  Qu'elles  soient  directes  ou  croisées,  avant 
d'atteindre  le  faisceau  de  Gowers,  les  fibres  occupent  des  plans  de 
plus  en  plus  éloignés  de  la  corne  anlérieure  et  traversent  le  faisceau 
fondamental  du  cordon  antéro-latéral,  où  elles  sont  intimement 
mêlées  aux  fibres  endogènes. 

Les  origines  de  ce  faisceau  sont  encore  discutées:  pour  Edinger, 
les  cellules  d'origine  sont  dans  la  corne  postérieure  :  pour  Mott,  dans 
Ja  corne  latérale  ;  pour  Gombaultet  Philippe,  dans  la  corne  anlérieure; 
pour  Bechlerew,  dans  la  région  centrale  de  la  substance  grise. 

Dans  un  cas  d'hérédo-ataxie  cérébelleuse  (André-Thomas  et 
J.  Roux),  il  existait,  en  même  temps  qu'une  dégénération  dilTuse  du 
faisceau  antéro-latéral  et  du  faisceau  de  Gowers,  une  atrophie  très 
marquée  des  cellules  de  la  base  de  la  corne  antérieure  :  ce  sont  par 
conséquent  ces  cellules  qui  doivent  servir  d'origine  aux  fibres  du 
faisceau  de  Gowers. 

Cordon  postérieur  (Voy.  les  schémas,  pages  8:2  et  83'.  —  Avant 
(l'entrer  plus  avant  dans  l'étude  des  dégénérescences,  il  est  indis- 
pensable de  rappeler  quelques  notions  générales  d'analomie  qui  en 
rendront  la  description  plus  claire. 

Macroscopiquement  ou  même  microscopiquemenl  sur  les  coupes, 
le  cordon  postérieur  présente  peu  de  divisions  el  de  subdivisions  ; 
à  peu  de  chose  près  les  coupes  atfectent  le  même  aspect,  quelle  que  soit 
la  région  de  la  moelle  que  l'on  envisage  :  cervicale,  dorsale,  lombaire 
ou  sacrée. 

Le  sillon  médian  est  constant  et  divise  le  cordon  postérieur  en 
deux  parties  égales  et  symétriques:  l'une  droite  et  l'autre  gauche.  En 
outre,  à  partir  delà  région  dorsale  inférieure,  il  existe  à  la  surface  de 
chaque  cordon  postérieur,  plus  rapprochée  du  bord  interne  que  du 
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Fig.  45  à  5(5.  —  Scliciiui  des  laisceaux  de  la  moelle  dessine  d'après  des  préparation 
de  dégénérescences  secondaires. 


5iv 


S.  IV 


5v  tGP  VS 


fPyc,  faisceau  pyramidal  cvoisé  :  fPyd,  faisceau  pyramidal  direct  ;  fpP,  faisceau 
pré-pyramidal  ou  rubro-spinal  :  fald,  faisceau  antéro-latéral  descendant,  constitué  par 
les  fibres  du  noyau  de  Deiters,  les  fibres  cérébelleuses  descendantes,  les  fibres 
du  tubercule  quadrijumeau  antérieur;  fcd,  faisceau  cérébelleux  direct;  fG,  faisceau 
de  Gowers;  fF.  faisceau  fondamental  du  cordon  antéro-latéral,  contenant  des 
fibres  d'association  ascendantes  et  descendantes.  Les  origines  de  ces  faisceaux  sont 
indiquées  par  des  cellules  figurées  en  noir. 

RC,  racines  cervicales  ;  HDL,  racines  dorso-lombaires  ;  RL,  racines  lombaires;  iîS, 
racines  sacrées  ;  fB,  faisceau  de  Burdach  ;  zcc,  zone  cornu-commissurale  ;  vS,, virgule 
de  Scliultze;  fil,  faisceau  de  Hoche;  co,  centre  ovale  de  Flechsig;  tGP,  triangle  de 
Gombault  et  Philippe  ;  zL,  zone  de  Lissauer.  Dans  le  cordon  postérieur,  les 
trajets  des  fibres  longues  de  la  IVe  racine  lombaire  (Liv),  de  la  ^'II^'  racine  dor- 
sale (Dviii),  de  la  Ville  racine  cervicale  (Cy,„),  sont  figurés  en  noir. 
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bord  externe,  une  amorce  de  sillon  :  le  sillon  paramédian.  La  portion 
du  cordon  postérieur  qui  est  comprise  entre  le  sillon  paramédian  et 
le  sillon  médian  constitue  le  cordon  de  Goll  ;  celle  qui  est  comprise 
entre  le  sillon  paramédian  et  le  bord  externe  du  cordon  postérieur 
(qui  n'est  autre  (jue  le  bord  de  la  corne  postérieures,  le  cordon  de 
Burdach.  En  arrière,  les  limites  de  ces  deux  cordons  sont  assez  bien 
définies,  parce  (jue  le  sillon  se  prolonij^e  dans  la  moelle  où  il  est  occupé 
par  un  vaisseau  ;  mais  en  avant  elles  sont  plus  indécises:  ce  n'est  que 
dans  la  réfj^ion  cervicale  que  le  cordon  de  Goll  est  nettement  séparé 
sur  toute  son  étendue  du  cordon  de  Burdach  ;  il  prend  alors  une  forme 
nettement  triangulaire.  En  un  mot,  la  division  du  cordon  postérieur 
en  cordon  de  Goll  et  cordon  de  Burdacli  n'est  vraie  que  pour  la  rc'- 
gion  dorsale  supérieure  et  la  région  cervicale. 

Pour  désigner  les  fibres  qui  forment  les  limites  du  cordon  postérieur 
et  pour  préciser  leur  siège,  on  emploie  généralement  les  expres- 
sions suivantes  :  zone  marginale  pour  les  fibres  qui  bordent  la  circon- 
férence, zone  paramédiane  pour  celles  ([ui  longent  le  sillon  médian. 
La  zone  ror/iw-comm/ss«/"a/e  désigne  les  fibres  qui  entrent  en  contact 
avec  la  commissure  postérieure  et  l'extrémité  antérieure  de  la  corne 
postérieure.  La  zone  cornn-radiciilaire  comprend  le  reste  des  fibres 
qui  bordent  la  corne  postérieure,  et  qui  se  continuent  tout  à  fait  en 
arrière  avec  la  zone  de  pénétration  des  racines  postérieures. 

L'extrémité  postérieure  de  la  corne  postérieure  est  en  outre  séparée 
delà  circonférence  de  la  moelle  par  un  petit  faisceau  de  fibres  fines  à 
direction  longitudinale,  dont  la  plus  grosse  partie  est  située  en 
dehors  de  la  zone  de  pénétration  des  racines  postérieures,  une  très 
petite  partie  en  dedans,  c'est  la  zone  de  Lissauer. 

Hechsig,  se  basant  sur  l'étude  de  la  myélinisation  des  faisceaux  et 
admettant  la  continuité  anatoraique  des  fibres  qui  se  myélinisent  à 
la  même  époque,  divise  le  cordon  postérieur  en  trois  zones  qui 
sont,  d'avant  en  arrière,  les  zones  radiciilaires  moyenne,  antérieure  et 
postérieure,  etque  l'on  peut  représenter  d'une  façon  schématique  en 
traçant  deux  lignes  parallèles  qui  divisent  le  cordon  postérieur 
d'avant  en  arrière  en  trois  parties  égales.  Toutefois,  à  la  région 
cervicale  et  à  la  région  dorsale,  la  zone  radiculaire  postéro-externe 
enverrait  un  prolongement  angulaire  entre  la  zone  radiculaire 
moyenne  et  le  sillon  paramédian  (\  oy..  Tabès,  Anatomie  patliolo- 
gique). 

Cette  division  du  cordon  postérieur  est  purement  lopographique  : 
chaque  zone  radiculaire  envisagée  sur  un  étage  médullaire  déterminé 
englobe  des  fibres  radiculaires  provenant  de  plusieurs  racines. 

Il  est  enfin  une  région  du  cordon  postérieur  à  laquelle  on  fait 
souvent  allusion  dans  les  traités  d'anatomie  et  de  pathologie  de  la 
moelle  épinière  :c'estla  bandelette  externe;  mais  la  bamlelette  externe, 
qui  a  été  décrite  pour  la  première  fois  par  Pierrel  dans  le  cordon 
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poslérieur  des  tabétiques  et  qui  désigne  la  zone  dans  laquelle  déi)u- 
tent  les  lésions  du  tabès,  n'est  pas  un  ternie  anatomi(|ue,  ou  du 
moins  il  n'avait  pas  cette  importance  pour  celui  qui  en  a  fait  le 
premier  usage.  La  bandelette  externe  ne  doit  être  conservée  comme 
terme  danalomie  normale  que  si  elle  désigne  un  système  de  fibres 
très  nettement  délimité  ;  on  verra  par  la  suite  s'il  y  a  lieu  de  lui 
donner  cette  signification  ;  en  tout  cas,  elle  est  généralement  confondue 
avec  la  zone  radiculairc  moyenne  de  Flechsig.  Ajoutons  enfin,  en 
terminant,  que  la  très  grande  majorité  des  fibres  du  cordon  posté- 
rieur viennent  des  racines  postérieures. 

Les  fibres  des  cordons  postérieurs  représentent  donc  pour  la  plupart 
les  prolongements  des  fibres  des  racines  postérieures  :  le  reste  prend 
ses  origines  dans  la  moelle  pour  s'y  terminer  plus  ou  moins  loin. 
Les  premières  sont  les  fibres  exogènes  ou  radiculaires;  les  autres 
sont  les  fibres  endogènes. 

Pour  bien  comprendre  la  part  qui  revient  à  cliacun  de  ces  deux 
systèmes  de  fibres  dans  la  composition  du  cordon  postérieur,  il  est 
nécessaire  d'envisager  les  dégénérations  secondaires  dans  deux  séries 
de  faits  pathologiques  :  1°  dans  les  lésions  des  racines  postérieures 
en  dehors  de  la  moelle  et  sans  participation  aucune  du  cordon  posté- 
rieur; '2°  dans  les  lésions  transverses  de  la  moelle  ou  môme  dans 
certaines  lésions  de  la  substance  grise.  Avec  les  premières  on  déli- 
mite le  contingent  radiculaire  :  ce  qui  reste  épargné  représente  le 
contingent  endogène.  De  même,  en  comparant  les  lésions  radiculaires 
et  les  lésions  transverses  correspondant  aux  mêmes  étages  radicu- 
laires, on  obtient  des  renseignements  précieux  non  seulement  sur  la 
topographie  des  fibres  endogènes,  mais  sur  leur  importance  et  sur 
leur  trajet. 

Dégénérescences  du  cordon  postérieur  consécutives  aux  lé- 
sions radiculaires.  —  Pour  (^ette  étude  les  lésions  uniradiculaires 
seraient  préférables  à  toute  autre,  mais  elles  sont  rarement  observées 
dans  le  domaine  de  la  pathologie  humaine  et  encore  moins  souvent 
a-t-on  l'occasion  d'en  rencontrer  à  l'autopsie. 

Fort  heureusement  la  physiologie  expérimentale  a  tout  d'abord 
suppléé  à  l'insHiffisance  des  documents  anatomo-cliniques,  et  les  dégé- 
nérescences produites  par  la  section  d'une  ou  de  plusieurs  racines 
ont  été  étudiées  par  plusieurs  auteurs  sur  dilTérenls  animaux  ;  celles 
qui  ont  été  étudiées  sur  des  singes  sont  les  plus  intéressantes  ;  nous 
rappellerons  à  ce  sujet  les  travaux  de  Bufalini  et  Hossi,  de  Singer, 
de  Kahler,  de  Singer  et  Mimzer,  de  Tooth  et  Horsley,  etc. 

Toutes  ces  expériences  démontrent  ([u'après  leur  pénétration  dans 
la  moelle  les  racines  s'accolent  à  la  partie  interne  delà  corne  posté- 
rieure, qu'elles  sont  ensuite  repoussées  de  plus  en  plus  en  dedans  par 
l'entrée  successive  des  racines  sus-jacentes  (loi  de  Kahlers  que  les 
fibres  qui  viennent  des  racines  inférieures  (sacrées,  lombaires,  dor- 
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sales  inférieures)  gagnent  le  bulbe  en  passant  par  le  cordon  de  Goll 
(Kahler,  Singer  et  IMiinzer)  et  aboutissent  au  noyau  de  ce  cordon, 
tandis  que  celles  (|ui  continuent  les  racines  dorsales  supérieures  et 
cervicales  restent  toutes  dans  le  cordon  de  lUirdach  pour  se  terminer 
au  niveau  du  bulbe  dans  le  noyau  de  Burdacli. 

C'est  encore  par  la  méthode  expérimentale  que  Singer  et  Mimzrr 
ont  établi  qu'après  leur  entrée  dans  la  moelle  les  fibres  se  divisent  en 
trois  groupes  :  les  libres  courtes  qui  se  terminent  dans  la  substance 
grise  de  la  corne  postérieure,  les  fibres  moyennes  qui,  à  la  région 
dorsale  et  à  la  région  lombaire,  se  rendent  k  la  colonne  de  Clarke, 
enfin  les  fibres  longues  (|ui  sont  tiestinées  aux  noyaux  bulbaires  et 
dont  le  trajet  a  été  plus  haut  succinctement  indiqué. 

Dans  ces  dernières  années,  les  observations  de  lésions  strictemenl 
radiculaires  chez  l'homme  se  sont  multipliées.  L'introduction  de  la 
méthode  de  Marchi  dans  la  technique  histologique  et  l'étude  des 
dégénérescences  récentes  ont  grandement  contribué  à  démêler  le 
trajet  médullaire  des  racines  postérieures.  Les  résultais  obtenuschez 
l'homme  s'accordent  complètement  avec  ceux  de  la  pathologie 
expérimentale. 

Comme  il  ne  doit  être  question  ici  qued'anatomie  humaine  et  que  les 
faits  observés  chez  l'homme  sont  (ont  à  fait  démonstratifs,  les 
dégénérescences  expérimentales  seront  laissées  dans  l'ombre  :  seules 
les  dégénérescences  pathologiques  seront  utilisées  pour  exposer 
l'architecture  des  cordons  postérieurs. 

Ces  dégénérations  ont  des  caractères  communs,  quelles  que  soient 
les  racines  intéressées  (sacrées,  lombaires,  dorsales,  cervicales).  Les 
lésions  qui  conviennent  le  mieux  pour  leur  étude  sont  les  lésions  en 
foyer,  détruisant  les  fibres  et  occasionnant  par  conséquent  des 
dégénérescences  wallériennes.  Ce  sont,  pour  les  racines  sacrées  et 
lombaires  inférieures,  les  compressions  de  la  queue  de  cheval  et 
surtout  les  fractures  de  la  colonne  lombaire,  du  sacrum  ;  pour  toutes 
les  régions,  les  lésions  radiculaires  du  zona,  ou  certaines  lésions  des 
méninges,  telles  que  les  radiculiles,  des  noyaux  cancéreux  sur  le 
trajet  des  racines,  etc. 

A  sa  pénétration  dans  la  moelle,  chaque  racine  postérieure  occupe 
la  partie  la  j>lus  externe  et  la  plus  postérieure  du  cordon  postérieur, 
le  long  de  la  corne  postérieure  avec  laquelle  elle  entre  directement 
en  contact  jusqu'au  niveau  de  la  substance  spongieuse.  Lorsque  la 
racine  sus-jacente  pénètre  à  son  tour  dans  la  moelle,  elle  refoule  en 
dedans  les  fibres  radiculaires  qui  viennent  de  l'étage  inférieur 
Celles-ci  s'étalent  davantage  sur  une  bande  antéro-postérieure  qui 
occupe  à  la  fois  la  zone  radiculaire  antérieure,  la  zone  radiculairo 
moyenne  et  la  zone  radiculaire  postérieure.  Les  fibres  qui  sont 
comprises  dans  la  zone  radiculaire  antérieure  s'étendent  jusqu'à  la 
zone  cornu-commissurale. 
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Les  fibres  de  la  zone  radiculaire  moyenne  sont  les  plus  nombreuses  ; 
toujours  refoulées  en  dedans,  elles  disparaissent  pour  la  plupart 
assez  rapidement  dans  la  substance  grise  des  étages  sus-jacenls.  Le 
nombre  des  fibres  de  la  zone  radiculaire  postérieure  est  moins  consi- 
dérable, mais  il  tend  au  contraire  à  se  maintenir  dans  leur  trajet 
ascendant. 

Les  racines  de  chaque  racine  postérieure  ne  suivent  pas  exclusi- 
vement un  trajet  ascendant  dans  la  moelle.  L'examen  des  moelles  de 
fœtus  ou  de  nouveau-nés  par  la  méthode  de  Ramon  y  Cajal  (au 
bichromate  d'argent)  a  permis  de  découvrir  la  présence  de  fibres  des- 
cendantes. La  méthode  des  dégénéralions  secondaires  en  a  confirmé 
pleinement  l'existence  (Sottas,  Dejerine  et  André-Thomas,  Schaffer, 
Zappert,  Bruns,  etc.  ;  fig.  71 ,72  et  81),  de  sorte  que  chaque  racine  posté- 
rieure peut  être  envisagée  comme  se  bifurquant,  à  son  entrée  dans  la 
moelle,  en  deux  branches  :  une  branche  ascendante,  de  beaucoup  la  plus 
considérable,  et  une  branche  descendante,  formée  de  quelques  fibres 
isolées,  situées  à  une  très  petite  distance  de  la  corne  postérieure, 
dans  une  région  qui,  comme  on  le  verra  plus  loin,  correspond  à  la 
virgule  de  Schultze.  Les  fibres  radiculaires  descendantes  ne  peuvent 
être  suivies  qu'à  une  petite  distance  au-dessous  de  leur  entrée  dans 
la  moelle. 

La  branche  ascendante  des  racines  postérieures  est  formée  de  fibres 
de  longueur  différente  :  on  peut  les  diviser  en  fibres  courtes,  fibres 
longues,  fibres  moyennes. 

Les  fibres  courtes  s'épuisent  presque  aussitôt  dans  la  substance 
grise  des  cornes  postérieures.  Les  fibres  longues  montent  jusqu'aux 
noyaux  des  cordons  de  GoU  et  de  Burdach,  qui  sont  situés  à  l'extré- 
mité inférieure  du  bulbe.  Les  fibres  moyennes  s'épuisent  également 
dans  la  substance  grise  à  une  certaine  distance  au-dessus  de  leur 
pénétration,  mais  sans  atteindre  cependant  l'étendue  des  fibres 
longues.  Leur  mode  de  terminaison  varie  d'ailleurs  suivant  la  région 
examinée. 

A  la  suite  des  lésions  radiculaires  on  observe  encore  la  dégéné- 
ration des  collatérales  réflexes  (fig.  57  à  66,  LUI  et  LIV).  Ces  fibres, 
de  gros  calibre,  se  détachent  de  chaque  racine  à  peu  près  au  niveau 
du  tiers  moyen  de  la  corne  postérieure  et  se  dirigent  en  avant  vers 
la  corne  antérieure,  où  on  les  suit  dans  les  intervalles  qui  séparent 
les  cellules  ganglionnaires;  sur  les  coupes  colorées  par  la  méthode 
de  Bamon  y  Cajal  au  bichromate  d'argent,  elles  s'arborisent  autour 
des  cellules. 

Entin,  à  la  suite  des  lésions  destructives  des  racines  postérieures, 
on  a  encore  décrit  la  dégénération  de  la  zone  de  Lissauer  dans  les 
étages  correspondants,  et  la  plupart  des  classiques  s'accordent  pour 
considérer  cette  zone  comme  formée  de  fibres  exogènes  ou  radicu- 
laires. Toutefois  la  dégénération  de  la  zone  de  Lissauer  est  incons- 
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lante  dans  les  alTeclions  de  la  queue  de  cheval  ;  elle  est  très  nelte 
dans  certains  cns  (Sottas  ,,  alors  qu'elle  manque  dans  d'autres 
(Dejerine  et  Spiller,  Nageotte).  André-Thomas  et  l.amunièrc  ne  l'onl 
pas  observée  dans  les  lésions  des  racines  dorsales.  Aussi  Nageotte 
interprète-t-il  tout  dilï'éremmenl  les  résultats  observés  :  pour  lui,  la 
zone  de  Lissauer  est  une  zone  endogène,  qui  dégénère  dans  les 
aiï'ections  déjà  anciennes  des  racines,  la  dégénéralion  du  premier 
neurone,  celui  des  racines  postérieures,  entraînant  à  son  tour  celle 
du  deuxième  neurone,  c'est-à-dire  celle  de  la  zone  de  Lissauer. 

Dégénération  des  racines  sacrées  lig.  f)?  à  6«)  .  —  Elles  don- 
nent lieu  à. une  dégénéralion  totale  du  cordon  postérieur  dans  les 
étages  correspondants  de  la  moelle  (moelle  sacrée),  à  l'exception  de 
la  zonecornu-commissurale  qui  n'est  qu(^  partiellement  dég(''nér<'*e  et 
d'une  petite  l)ande  qui  borde  le  sillon  médian  postérieur  et  s'effile  en 
pointe  vers  la  périphérie  (Sottas):  c'est  le  triangle  de  Gombault  et 
Philippe,  qui  sera  étudié  plus  loin. 

Au-dessous  du  niveau  de  la  cinquième  racine  sacrée,  c'est-à-dire 
à  l'origine  du  fdum  terminal,  il  existe  un  petit  triangle  de  dégénération 
dans  la  partie  moyenne  du  cordon  postérieur,  limité  en  dedans  par 
une  bande  saine  le  long  du  sillon  médian  |»ostérieur,  et  en  dehors  par 
une  zone  semblable  accolée  à  la  corne  postérieure  ;  ce  triangle 
s'elTace  de  plus  en  plus  dans  les  plans  sous-jacents;  il  correspond 
aux  fibres  descendantes  des  racines  dégénérées  et  participerait  à  ce 
niveau  à  la  formation  de  la  virgule  de  Schultze  (Sottas). 

Lorsque  les  racines  saines  réapparaissent  dans  la  moelle  (au  niveau 
de  la  cinquième  racine  lombaire),  elles  refoulent  en  dedans  et  en 
arrière  le  champ  de  dégénéralion  des  racines  sacrées,  qui  est  rejeté 
vers  l'angle  postéro-interne  du  cordon  postérieur.  11  prend  la  forme 
d'un  L  dont  la  branche  antéro-postérieure  se  prolonge  vers  la 
commissure  postérieure  sans  l'alleindre,  et  augmente  relativement 
d'importance  dans  les  segments  médullaires  plus  élevés.  La  branche 
transversale,  dont  l'extrémité  externe  touche  le  point  d'entrée  de  la 
racine  postérieure,  diminue  au  contraire  peu  à  peu.  Au  niveau  <le  la 
première  racine  lombaire,  la  dégénération  affecte  la  l'orme  d'un 
triangle  reclangle  dont  la  base  est  dirigée  en  arrière  et  le  sommet  en 
avant.  Le  grand  cùlé  est  contigu  au  sillon  médian  postérieur,  le 
sommet  atteint  la  commissure  grise. 

Ce  triangle  se  modifie  insensiblement  sur  toute  la  hauteur  de  la 

Les  grains  noiis,  (iiii  imliciueiil  la  (k'jiénérescencctlans  les  lîg-ures  57  à  fiO,  sont  nu>ins 
iiombi-eiixà  j^aiiclie  qu'à  droite  et  dans  les  étages  inférieurs  de  la  région  sacrée  que 
dans  les  segments  snjiérienrs  du  renflement  lombaire  :  cela  tient  à  ce  que  la  dégé- 
iiération  (le  toutes  les  racines  ne  s'est  pas  produite  sinuillanément,  et  dans  les  régions 
j)lus  claires  la  rés(jrption  du  ci)r])s  granuleux  s"est  l'aile  plus  tût  et  i)lus  rapide- 
ment. Il  existe  également  quehjues  grains  noii-s  dans  les  cordons  latéraux  sur  les 
coupes  de  S  IV.  SV-|-vSV'/(lu  liluni  ;  les  méninges  sont  également  épaissies  au 
même  niveau.  (J.  Di;.ii:ium-  et  \\  .-G.  Sph.lku,  Modelé  de   bioloijie,  1M9J,  p.  62J.) 
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Fig.  ST  à  66.  —  Dégénérescence  des  cordons  postérieurs  dans  un  cas  de  compres- 
sion des  racines  sacrées  et  lombaires  (sauf  la  première)  par  un  sarcome.  Colora- 
tion par  la  méthode  de  Marchi.  La  dégénérescence  occupe  tout  d'abord  toute 
l'étendue  du  cordon  postérieur.  A  partir  de  la  première  racine  lombaire,  elle 
s'éloigne  de  la  corne  postérieure,  et  dans  la  région  dorsale  elle  se  continue 
dans  le  cordon  de  Goll,  tout  en  se  prolongeant  en  avant  jusqu'à  la  commissure 
postérieure.  Dans  la  région  cervicale,  elle  est  tout  entière  contenue  dans  le 
cordon  de  Goll.  Remarquer  la  dégénération  des  collatérales  réflexes,  particuliè- 
rement nette  en  IlIL  et  LV,  la  dégénération  des  zones  cornu-commissurales 
qui  contiennent  par  conséquent  un  grand  nombre  de  fibres  radiculaires,  la 
dégénérescence  légère  du  centre  ovale  de  Flechsig  (co),  celle  plus  marquée  du 
triangle  de  Gombault  et  Philippe  (S  IV.  SV  +  SVI  filum),  la  terminaison  de 
quelques  fibres  dégénérées  dans  l'extrémité  inférieure  de  la  colonne  de  Clarke 
au  niveau  de  Ll.  Intésrité  de  la  zone  de  Lissauer. 


■ 
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moelle  dorsale.  En  arrière  et  latcralcmenl,  ses  limites  deviennent  de 
plus  en  plus  nettes  à  partir  de  la  région  dorsale  moyenne  :  c'est  en 
effet  à  ce  niveau  que  le  cordon  de  Goil  apparaît  en  même  temps  que 
le  sillon  parami'dian.  Les  fibres  dégénérées  sont  exclusivement  com- 
prises dans  le  cordon  de  Goll  et  on  peut  affirmer  que  la  périphérie  de 
ce  cordon  ne  contient  que  des  fibres  radiculaires  sacrées.  Par  contre, 
en  avani,  le  triangle  se  rétrécit  de  plus  en  plus,  les  fibres  saines 
empiètent  sur  son  bord  externe,  de  sorte  que,  si  la  dégénération  des 
racines  sacrées  est  symétrique,  Tensemble  représente  un  entonnoir 
dont  la  partie  évasée  est  dirigée  en  arrière  et  constitue  la  partie  pos- 
térieure de  ce  cordon  (Voy.  schémas,  pages  S2  et  83). 

A  la  région  cervicale,  la  dégénéralion  est  toujours  cantonnée  dans 
le  cordon  de  Goll,  mais  elle  en  occupe  surtout  le  tiers  postérieur; 
elle  se  termine  à  l'extrémité  inférieure  du  bulbe  dans  le  noyau  du 
cordon  de  Goll. 

Si  on  compare  la  dégénération  du  cordon  de  Goll  à  la  région 
cervicale  à  celle  du  cordon  postérieur  dans  la  région  sacrée,  on 
remarque  que  les  fibres  qui  atteignent  le  bulbe  sont  relativement  peu 
nombreuses:  ce  sont  \e5  fibres  lonf/ues.  La  différence  entre  le  nombre 
de  fibres  dégénérées  du  cordon  de  Goll  à  la  région  cervicale  et  celui 
du  cordon  postérieur  à  la  région  sacrée  représente  le  contingent  des 
fibres  courtes  el  des  fibres  moyetines.  Les  fibres  courtes  se  terminent 
immédiatement  après  leur  pénétration  dans  la  moelle  dans  la 
substance  spongieuse  de  la  corne  postérieure  où  elles  forment  des 
petits  fascicules  ;  les  fibres  moyennes  occupent,  sur  un  parcours 
plus  ou  moins  long,  la  zone  radiculaire  moyenne;  puis  elles  se  dirigent 
en  dedans  et  en  avant  vers  la  substance  grise  et,  pour  cela,  elles  tra- 
versent la  zone  cornu-commissurale.  Un  groupe  important  atteint  la 
corne  antérieure:  ce  sont  les  collatérales  réflexes.  Quelques-unes 
aboutiraient  à  la  colonne  de  Clarke  depuis  la  deuxième  racine  lom- 
baire jusqu'à  la  dixième  dorsale  (Sottas.  Nageotte  prétend  au  con- 
traire que  les  colonnes  de  Clarke  ne  reçoivent  pas  de  fibres  des 
racines  post('rieures  situées  au-dessous  de  la  troisième  lombaire. 

On  admet  généralement  que,  pour  se  rendre  au  cordon  de  Goll,  les 
fibres  longues  passent  d'abord  par  la  zone  radiculaire  moyenne  et 
qu'elles  se  dirigent  ensuite,  les  unes  en  dedans  vers  le  septum  médian, 
les  autres  en  arrière  vers  la  zone  radiculaire  postérieure.  Pour 
Nageotte,  les  fibres  longues  passeraient  exclusivement  par  les  champs 
postéro-externes  et  ne  feraient  partie  de  la  zone  radiculaire  moyenne 
à  aucun  moment  de  leur  trajet;  pour  cet  auteur,  les  fibres  radicu- 
laires de  la  zone  radiculaire  moyenne  sont  des  fibres  de  moyenne 
longueur,  qui  restent  dans  les  limites  de  cette  formation  pendant 
tout  leur  trajet  intramédullaire. 

En  résumé,  au  niveau  de  la  moelle  sacrée,  les  racines  postérieures 
sacrées  occupent    toute   l'étendue   du    cordon   postérieur,   sauf  la 
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zone  cornii'Çommissurale  et  le  Iriangle  de  Gombaiill  et  Philippe.  La 
zone  cornu-commissurale  n'est  que  partiellement  dégénérée;  elle 
contient  donc,  à  côté  de  fibres  radiculaires,  d'autres  fibres  qui  sont 
en  assez  grand  nombre  et  qui  sont  des  fibres  endogènes.  Le  triangle 
de  Gombault  et  Philippe  ne  contiendrait  que  des  fibres  endogènes 
pour  les  auteurs  qui  font  décrit,  tandis  que  des  fibres  radiculaires 
ilégénérées  ont  pu  y  être  suivies  dans  quelques  cas  (Dejerine  et 
Spiller,  Wallenberg)  :  ce  serait  une  zone  mixte. 

Enfin  la  dégénérescence  en  L  des  fibres  sacrées,  au  niveau  de  la 
moelle  lombaire,  respecterait  sur  la  ligne  médiane,sinon  en  totalité,  du 
moins  en  partie,  un  petit  faisceau  ovale,  connu  sous  le  nom  de 
centre  ovale  de  Flechsig.  Les  fibres  dégénérées  y  sont  en  très  petit 
nombre  ;  les  fibres  endogènes  y  prédominent,  et  de  beaucoup. 

Dégénération  des  racines  lombaires  (fig.  57  à  (iO).  —  La  dégé- 
nération des  dernières  racines  lombaires  (troisième,  quatrième,  cin- 
quième) s'associe  assez  fréquemment  à  celle  des  racines  sacrées,  dans 
les  affections  de  la  queue  de  cheval  ;  il  est  plus  rare  d'observer  la 
dégénération  isolée  de  ces  racines.  Les  lésions  de  la  queue  de  cheval 
cl  la  dégénération  des  racines  sacrées  fournissent  cependant  des 
données  très  précises  sur  la  distribution  des  racines  lombaires  dans 
les  cordons  postérieurs  :  sur  les  coupes  colorées  par  la  méthode  de 
Pal,  les  fibres  radiculaires  de  la  région  lombaire  se  détachent  en 
bleu  sur  le  fond  blanc  de  la  dégénéra  lion. 

Leur  mode  de  pénétration  ne  diffère  pas  de  celui  des  racines 
sacrées.  Dans  l'étage  sus-jacent,  chaque  racine  se  porte  en  dedans  et 
en  arrière,  en  dessinant  un  triangle  qui,  plus  haut,  est  refoulé  de 
plus  en  plus  en  dedans  et  en  arrière  ;  en  même  temps  l'angle  droit 
se  transforme  insensiblement  en  angle  obtus,  de  sorte  que  les  fibres 
occupent  successivement  la  zone  radiculaire  moyenne  et  la  zone  radi- 
culaire  postérieure  ;  quelques-unes  traversent  la  zone  radiculaire 
antérieure.  Le  champ  qu'elles  occupent  diminue  à  mesure  qu'on 
s'éloigne  de  l'étage  radiculaire  intéressé,  par  suite  du  départ  des 
fibres  courtes  et  des  fibres  moyennes,  ainsi  que  des  collatérales 
réflexes.  Les  fibres  longues  sont  finalement  rejetées  dans  le  cordon 
de  Goll,  dans  lequel  elles  se  trouvent  situées  immédiatement  en 
avant  et  en  dehors  des  racines  sacrées. 

Le  trajet  et  le  mode  de  terminaison  des  divers  systèmes  de  fibres 
(longues,  moyennes,  courtes)  sont  tout  à  fait  comparables  à  ceux 
des  racines  sacrées.  Parmi  les  fibres  moyennes,  un  assez  grand 
nombre  peuvent  être  suivies  dans  la  colonne  de  Clarke,  dans  les  étages 
inférieurs  de  la  moelle  dorsale  ;  pour  s'y  rendre,  elles  traversent  la 
zone  cornu-commissurale. 

11  faut  retenir  encore  que  le  centre  ovale  de  Flechsig  ne  paraît 
recevoir  aucune  fibre  des  racines  lombaires. 

Dégénération  des  racines  dorsales  (fig.  67  à  7G).  —  L'étude 
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iJe  la  moelle  dans  les  cas  de  zona  est  parliculièremenl  précieuse, 
surloul  lorsque  Taulopsie  est  pratiquée  peu  do  temps  après  le  début 
de  l'éruption,  (lonime  l'ont  démontré  les  recherches  de  Heafl  et 
(lampbell,  les  altérations  radiculaires  sont  constantes  dans  les 
racines  et  dans  les  conlonc  postérieurs,  et  nous-mêmes  avons  pu  nous 


Fij;.  67  à  70.  —  DéjjéiU'resoence  de  la  IX''  racine  dorsale  dans  un  cas  de  zona 
(même  légende  ([ue  [xuir  les  tiguri-s  71   à  76). 

en  rendre  compte  par  la  méthode  de  Marchi.  dans  deux  cas  de  zona 
avec  une  survie  relativement  courte. 

Comme  celles  des  racines  sacrées  et  lombaires,  dans  leur  trajet 
ascendant,  l6s  fibres  des  racines  dorsales  se  dirigent  constamment 
de  dehors  en  dedans.  Mais,  auparavant,  elles  abandonnent  un  certain 
nombre  de  fibres  qui  se  rendent  à  la  substance  sj>onj^ieuse  de  la 
corne  postérieure  où  elles  forment  des  petits  fascicules  à  direction 
verticale.  Lorsqu'elles  abandonnent  la  corne  postérieure,  elles 
dessinent  une  petite  bande  parallèle  à  la  corne  postérieure,  qui 
s'étend  en  arrière  juscpi'à  la  circonférence  de  la  moelle.  En  avant, 
elle  s'étend    peu    à   peu  vers  la   zone   cornu-commissurale   quelle 
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Fig.  71  à  76.  —  Dégénérescence  de  la  IX«  racine  dorsale  dans  un  cas  de  zona  dont 
réruption  était  exactement  distriljuce  dans  la  zone  innervée  par  cette  racine. 
Coloration  par  la  méthode  de  Marchi.  Les  fibres  dégénérées,  indiquées  par  des 
grains  noirs,  se  terminent  en  partie  dans  la  substance  spongieuse  de  la  corne 
postérieure  (fibres  courtes)  et  dans  la  colonne  de  Clarke  (fibres  moyennes\  Les 
autres  sont  refoulées  de  plus  en  plus  en  dedans,  au  fur  et  à  mesure  qu'on 
examine  des  segments  supérieurs;  elles  occupent  dabord  le  faisceau  de  Burdach, 
puis  le  faisceau  de  (îoll,  à  partir  de  1)1.  Remarquer  encore  la  dégénérescence 
de  la  zone  cornu-commissurale  et  la  présence  de  fibres  dégénérées  dans  le 
cordon  postérieur  au-dessous  de  la  lésion  (au-dessous  de  IX. D  et  en  X.D)  ;  ce 
sont  les  fibres  descendantes  de  la  IX""  racine  dorsale  postérieure.  En  fJI 
{IX. D),  petit  foyer  hémorragique.  (Les  grains  noirs  sont  très  rares  dans  la  zone 
de  Lissauer.)  (André-Thomas    et  Lamunièrk,  Revue  neurologique,  1907,  p.  693.) 
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n'alleinl  (jue  dans  les  étages  plus  élevés.  Celle  pelile  bande  se 
raréfie  progressivemenl  par  la  disparilion  des  fibres  moyennes  qui 
sonl  pres(|ne  exclusivcmenl  desllnées  à  la  colonne  de  Clarke,  surloiit 
dans  les  deux  élages  sus-jacenls  ;  les  coUalérales  réflexes  sont 
notablement  moins  nombreuses  à  la  région  dorsale  qu'à  la  région 
lombaire  et  sacrée.  A  la  région  cervicale,  les  Hbi'es  longues  des 
racines  dorsales  sont  situées  dans  rexln-mité  antérieure  du  cordon 
de  Goll  et  dans  le  cordon  de  Burdacli,  immédiatement  en  dehors 
du  cordon  de  (loll.  11  semble  établi  (|ue  celles  qui  pénètrent  dans  le 
cordon  de  (joU  appartiennent  aux  racines  dorsales  inférieures  et 
se  rendent  au  noyau  de  Goll  ;  les  autres  appartiennent  aux  racines 
dorsales  supérieures  et  s'irradient  finalement  dans  le  noyau  do 
]>urdacli. 

Dégénération  des  racines  cervicales  (fig.  77  à  81).  —  La 
dé'généralion  des  racines  cervicales  est  caractérisée  par  ce  l'ait  qu'elle 
est  tout  entière  incluse  dans  le  cordon  de  Burdacli,  depuis  sa 
limite  inférieure  jusqu'à  sa  limite  supérieure  qui  est  le  noyau  du 
cordon  de  Burdach. 

Au  niveau  de  l'entrée  de  la  racine,  la  dégéni-ration  s'étend  depuis 
le  col  de  la  corne  postérieure  en  avant  jusqu'à  la  périphérie  de  la 
moelle  en  arrière.  Elle  est  ensuite  rejetée  en  dedans,  à  l'étage  sus- 
jacent,  et  elle  prend  l'aspect  d'une  bande  antéro-poslérieure  qui  se 
rapproche  de  la  commissure  postérieure  en  avant  et  n'atteint  pas 
tout  à  fail  la  périphérie  en  arrière.  Dans  son  trajet  ascendant,  cette 
bande  se  porte  de  plus  en  plus  en  dedans  et  simultanément  elle 
s'étend  davantage  en  avant  et  en  arrière:  sur  les  coupes  transversales, 
elle  paraît  renflée  à  ses  deux  extrémités.  En  avant,  elle  atteint  la 
commissure  postérieure  au  niveau  de  la  quatrième  racine  cervicale, 
lorsqu'il  s'agit  d'une  lésion  de  la  première  dorsale  et  de  la  huitième 
cervicale. 

Les  fibres  longues  de  la  première  dorsale  et  de  la  huitième  cervicale 
côtoient,  au  niveau  de  la  troisième  cervicale,  le  septum  intermedium 
et  restent  par  consé(}uent  dans  le  cordon  de  Burdach  ;  dans  le  bulbe, 
cllesoccupent  une  zone  située  entre  les  noyaux  de  Goll  et  de  Burdach, 
se  prolongent  en  arrière  de  ce  noyau  et  peuvent  être  suivies  jusqu'à 
l'extrémité  supérieure  du  noyau  de  Burdach.  Les  fibres  longues  des 
autres  racines  cervicales  se  disposent  en  bandes  parallèles  à  celle  de 
la  huitième  cervicale  dans  le  cordon  de  Burdach,  et  se  terminent  dans 
le  noyau  de  ce  cordon. 

Oulre  les  collatérales  réflexes,  les  fibres  moyennes  se  terminent 
certainement  aussi  dans  la  substance  grise,  mais  les  groupes  cellu- 
laires avec  lesquels  elles  entrent  en  rapport  sont  moins  bien  connus, 
la  colonne  de  Clarke  s'arrôtant  à  l'extrémité  supérieure  de  la  moelle 
dorsale. 

Les  libres  descendantes  de  la    première  racine   dorsale  ont  été 
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Fif^.  77  à  81.— Dégénération  des  cordons  postérieurs  dans  un  cas  de  paralysie  radi- 
culaire  inférieure  du  plexus  brachial  d'origine  syphilitique  (1).  La  première  racine 
dorsale  et  la  huitième  racine  cervicale  étaient  englobées  dans  une  infiltration  gom- 
meuse  au  niveau  du  canal  dure-mcrien.  La  deuxième  dorsale  était  absolument 
intacte.  —  Coloration  par  la  méthode  de  Marchi.  Cette  série  de  coupes  montre 
qu'après  avoir  pénétré  dans  la  moelle  le  long  de  la  corne  postérieure  (VllI.C, 
I.D)  les  fibres  de  chacune  de  ces  racines  sont  refoulées  de  plus  en  plus  en  dedans,à 
chaque  étage  radiculaire  sus-jacent  (7^  cerv.  sup.),  si  bien  qu'au  niveau  du  troi- 
sième segment  cervical  [^.C)  elles  sont  presque  contiguës  au  cordon  de  GoU.  Les 
fibres  les  plus  antérieures  atteignent  la  zone  curnu-commissurale  (7«  cerv.  sup. 
et  3.C).  Au  niveau  du  deuxième  segment  dorsal  (2^  D),  les  fibres  dégénérées  qui 
occupent  le  cordon  postérieur,  au  voisinage  de  la  corne  postérieure,  dont  elles 
sont  séparées  par  quelques  fibres  saines,  ne  sont  autres  que  les  fibres  descen- 
dantes de  la  huitième  racine  cervicale  et  de  la  première  racine  dorsale.  Ces  fibres 
ont  pu  être  suivies  dans  ce  cas  jusqu'au  niveau   du  troisième  segment  dorsal. 

(1)  J.  DI£,lEIu^■E  et  André-Thomas,  Société  de  fci'o/oj/ie,  1896,  p.  675. 
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suivies  dans  le  cordon  posléricur  jusqu'au  niveau  de  la  troisième 
racine  dorsale,  au  voisinage  delà  substance  g«Matineuse  de  llolando 
et  en  dedans  de  la  zone  de  pénétration  des  racines  poslt'rioures 
(J.  Dejerineel  André-Thomas  . 

Dégénérations  secondaires  aux  lésions  transverses  de  la 
moelle.  —  Dans  foules  les  lésions  transverses  de  la  moelle  qui 
intéressent  les  cordons  postérieurs,  les  fibres  radiculaires  qui  sont 
interrompues  par  le  foyer  pathologique  dégénèrent  au-dessus  et 
au-dessous  de  la  lésion;  mais  concurremment  on  voit  et  on  suit  des 
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Fi^'.  S2.  —  Lésion  ti-ansvci-se  de  la  moelle  au  niveau  de  la  huitième  racine 
cervicale  dans  un  cas  de  mal  de  Pott. 

fibres  dégénérées  dans  des  zones  qui  sont  tout  à  fait  ou  relative- 
ment épargnées  par  les  dégénéralions  purement  radiculaires  ;  ces 
fibres  prennent  donc  leur  origine  dans  la  moelle  :  ce  sont  des  fibres 
endogènes. 

Pour  s'instruire  de  l'importance  et  du  trajet  des  fibres  endogènes 
du  cordon  postérieur  dans  les  diverses  régions  de  la  moelle,  il  faut 
étudier  les  dégénéralions:  l°dans  les  lésions  transverses  de  la  moelle 
cervicale;  "2°  dans  les  lésions  Iransverses  de  la  région  dorsale 
moyenne;  3"  dans  les  lésions  transverses  de  la  moelle  lombaire 
supérieure. 

1°  Lésions  transverses  occupant  la  moelle  cervicale.  —  On 
trouve  nu-(li's.snns  de  la  lésion  : 

A.  Un  pelil  chanij)  dégénéré  antérieur,  de  chaque  côté  du  septum 
postérieur:  cette  zone  dégénérée  disparaît  au  niveau  de  la  partie 
inférieure  du  segment  médullaire  sous-jacent  à  la  lésion. 

B.  Deux  larges  bandes  dégénérées,  à  direction  anléro-postérieure, 
symétriques,  dans  le  cordon  de  Burdach.  Elles  sont  situées  à  une  cer- 
taine dislance  de  la  corne  postérieure  et  n'arrivenl  pas  jusqu'à  la 
périphérie  des  cordons  postérieurs.  En  avant  elles  louchent  la  com- 
missure postérieure.  C'est  à  cette  dégénération  qu'on  a  donné  le  nom 
de  virgule  de  Schiillze  (fig.   83  à  9j),  bien  qu'elle  ail  été  observée 
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auparavant  par  Westphal.  Elle  a  été  depuis  maintes  fois  signalée, 
et  en  particulier  par  Schmaus,  Dexemberger,  Gombault  et  Philippe, 
Hoche,  etc.  Sur  les  coupes  colorées  par  la  mt'thode  de  Marchi,  la 
dégénération  en  virgule  peut  être  suivie  jusque  dans  la  moelle  dorsale 
inférieure  et  parcourt  ainsi  dix  à  treize  segments  médullaires.  Lorsque 
la  lésion  siège  au  niveau  de  la  huitième  racine  cervicale,  les  der- 
nières fibres  dégénérées  disparaissent  au  niveau  de  la  douzième  racine 
dorsale  (Hoche),  Sur  tout  le  parcours,  des  fibres  se  dirigent  vers  la 
substance  grise;  aussi  la  dégénéralion  en  virgule diminue-t-elle  d'im- 


Fig.  83.  —  Dégénération  de  la  moelle  au-dessous  de  la  lésion  indiquée  dans  la 
figure  précédente.  Coloration  par  la  méthode  de  Pal.  La  ^'irgule  de  Schultze  est 
représentée  dans  les  cordons  postérieurs  sous  forme  de  deux  taches  blanches 
parallèles  à  la  corne  postérieure.  [Aadrk-Thomas,  Touche  et  Lortat-Jacod,  Des 
troubles  radiculaires  de  la  sensibilité  et  des  névromes  de  régénération  au  cours  du 
mal  de  Pott  {Revue  neiiroloijiqiie,  1901,  p.  708]. 


portance  à  mesure  que  l'on  descend  et  elle  se  réduit  à  sa   portion 
antérieure  qui  touche  la  base  des  cornes  postérieures. 

C.  Un  champ  dégénéré,  situé  à  la  périphérie  des  cordons  posté- 
rieurs sous  la  pie-mère,  peu  distinct  de  la  virgule  de  Schultze,  dans 
le  prolongement  de  laquelle  il  se  trouve  sur  la  hauteur  de  trois  à 
quatre  segments  médullaires.  Au-dessous  de  cette  limite,  il  s'en  sépare 
définitivement  et  constitue  un  faisceau  compact  isolé  :  c'est  le  fais- 
ceau de  Hoche,  signalé  pour  la  i)remière  fois  par  cet  auteur,  dans  un 
cas  de  compression  de  la  moelle  au  niveau  de  la  septième  racine  cer- 
vicale. Ce  faisceau  se  rapproche  du  septum  postérieur  à  partir  de  la 
huitième  racine  dorsale  et  il  l'atteint  au  niveau  de  la  douzième  dor- 
sale. Il  s'engage  ensuite  de  chaque  côté  du  sillon  médian  au  niveau 
de  la  première  racine  lombaire,  région  où  la  zone  dégénérée  forme 
deux  angles  droits  adjacents,  regardant  en  dehors  (bandelette 
postéro-internede  Souques  et  Marinesco).  Puis  le  faisceau  de  Hoche 
occupe  le  centre  ovale  de  Flechsig  au  niveau  de  la  région  lombaire 
Tr.\ité  de  MÉDEcmE.  XXXIV.   —   7 
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moyenne,  le  liian^lede  (loinbaulL  et  IMiilippe  au  niveau  de  la  région 
siicrée  moyenne.  Dans  un  cas  de  myélite  Iransverse  lraumali({ue 
avant  délruit  le  renllemenL  lombaire,  (jombaull  et  Philippe  ont 
constaté  au-dessous  de  la  lésion  la  déiii^énération  d'un  petit  triangle 
dans  l'angle  postéro-interne  du  cordon  postérieur.  I)ans  la  région 
sacrée  moyenne,  la  pointe  du  Iriani^le  est  à  ('-icale  distance  de  la 
commissure  postérieure  et  de  la  p('>ripli(''rie.  A  ce  dernier  niveau,  les 
libres  déarénérées  sont  éparpillées,  clairsemées,  ce  qui  tient  à  ce  que 
de  nombreuses  fd^res  viennent  s'épuiser  dans  la  substance  grise 
au-dessus  et  au  niveau  du  triangle.  On  trouve  des  fibres  dégénérées 
jusqu'au  niveau  du  filum. 

La  j)résence  de  fibres  dég(''nért''cs  dans  le  triangle  de  Gombaull  et 
Philippe,  à  la  suite  d'une  h'-sion  transverse  de  la  région  cervicale, 
démontre  que  cette  zone  contient  des  fibres  à  très  long  trajet. 

2''  Lésions  transverses  occupant  la  région  dorsale  moyenne 
I  fig.  84  à  U.')  .  —  A.  Le  champ  (lég<''nér<''  antc'-rieur  existe  et  disparait 
au  niveau  du  segment  médullaire  sous-jacent  à  la  lésion. 

B.  La  vi/'f/iile  de  Schiillze  empiète  sur  la  région  lombaire  :  dans 
une  lésion  transverse  portant  sur  le  septième  segment  dorsal,  les 
dernières  fibres  de  la  virgule  s'épuisent  au  niveau  de  la  (juatrième 
racine  lombaire. 

C.  La  tojxtgrapliie  du  cliainj)  périphérique  est  la  même  (jue  dans 
une  lésion  transverse  cervicale,  avec  la  dilï'érence  qu'il  s'étend  sur 
une  hauteur  moindre,  puisque  la  lésion  est  située  dans  une  région 
plus  inférieure  de  la  moelle  épinière.  Devenu  faisceau  compact  au 
niveau  de  la  moelle  dorsale  inférieure,  il  occupe  le  centre  ovale  de 
Flechsig  à  la  région  lombaire  moyenne,  le  triangle  de  Gombault  et 
l^hilippe  à  la  région  sacrée. 

.V'  Lésions  transverses  occupant  la  moelle  lombaire  supé- 
rieure. —  A.  Dégénéresi^ence  dill'use  des  cordons  postérieurs. 

1).  Au  niveau  de  la  quatrième  lombaire,  le  centre  ovale  de  Flechsig 
est  d(''g(''néré.  Latéralement  on  trouve  une  bande  de  dé'générescence 
parallèle  à  la  corne  posléiùeure,  figurant  une  virgule  de  Schultze  ; 
cette  dégénérescence  en  virgule  s'étend  jusque  dans  la  région  sacrée 
supérieure. 

C.  Dans  la  moelle  sacrée,  la  dégénérescence  médiane  occupe  le 
triangle  de  Gombault  et  Philippe  ;  mais  elle  s'étend  davantage  en 
avant  (jue  dans  les  lésions  transverses  hautes  :  elle  arrive  à  toucher  la 
commissure  postérieure. 

Si  l'on  résume  les  résultats  des  dégénéralions  observées  dans  les  trois 
conditions  prc'cédentes,  on  peut  conclure  (jue  les  fibres  endogènes  des- 
cendantes du  cordon  postérieur  sont  réparties  delà  façon  suivante  : 

1"  Le  /o/if/  (lu  sepluin,  près  de  la  commissure  postérieure,  ce  sont 
des  fibres  courtes,  puisqu'elles  ne  dépassent  pas  le  segment  médul- 
laire sous-jacent  à  la  lésion. 
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Fig'.  84  à  05.  —  DégénéraLion  des  cordons  latéraux  et  des  cordons  ji  i^léricurs  au- 
dessous  de  la  lésion  dans  un  cas  de  ramollissement  total  de  la  moelle  épinière 
siégeant  entre  la  quatrième  et  la  cinquième  paires  dorsales.  [J.  Df.jekine  et 
A.  Théohari,  Contribution  à  l'étude  des  libres  à  trajet  descendant  dans  les  cordons 
postérieurs  de  la  moelle  épinière.  [Joiirn.  de  physiol.  et  de  pathol.  gén.,  1899, 
p.  297).]  Coloration  par  la  méthode  de  Marchi.  La  dégénération  de  la  virgule  de 
Schultze  (vS)  est  suivie  jusqu'au  niveau  de  la  di.xicme  racine  dcjrsalc  (  V'D,  Vl'^D, 
VIl^D.  I\<^D,  A'«D).  I.e  faisceau  de  Hoche  (/"//)  se.continue  tout  d'abord  avec  la 
virgule  de  Schultze  (V^-D,  VI<'D,  VH'D'):  il  s'en  sépare  nettement  au  niveau  de 
la  neuvième  racine  dorsale  {IX^D)  ;  il  se  rapproche  ensuite  de  la  ligne  médiane 
{XI''D)  qu'il  atteint  au  niveau  de  la  douzième  racine  dorsale  {XII<^D  et  I''L]:  puis 
il  suit  d'arrière  en  avant  le  septum  médian,  où  il  occu|)c  le  centre  ovale  de 
Flechsig  (col-\  II'  L,  lll'L,  l'^S)  ;  plus  bas  il  devient  le  triangle  de  (iombault  et  Phi- 
lippe [IGP,  3<'.S,  IV'^S).  Remarquer  en  outre  la  dégénéralion  des  cordons  latéraux 
qui  se  poursuit  jusqu'à  l'extrémité  inférieure  de  la  moelle  sacrée. 


i 
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2"  La  rirgnle  de  Schullze  dont  les  fibres  occupent  la  même  silualion 
que  les  libres  desceiulanles  des  racines  postérieures,  si  bien  que  pour 
Schullze,  Bruns,  \.  Lenhossek,  Obersteinerja  dégénérescence  en  vir- 
iiule  est  d'orii^iue  exogène.  Au  contraire,  pour  1'ooth,  Pierre  Marie, 
(lombaulL  et  Pliilippe,  Daxemberger,  elle  est  de  nature  endogène. 
Dufour,  Philippe  font  de  la  virgule  de  Schullze  et  de  la  dégénéres- 
cence dorso-médiane  à  la  région  lombo-sacrée)  un  seul  et  même 
système  de  fibres  descendantes  endogènes. 

Il  est  certain  que  la  virgule  de  Schultze  contient  des  fibres 
endogènes,  mais,  si  on  la  compare  avec  la  zone  de  dégénérescence 
de  la  branche  descendante  des  racines  postérieures,  on  est  obligé  de 
reconnaître  qu'elle  contient  également  des  fibres  exogènes  (Hoche, 
Dejerine  et  Théohari).  Les  fibres  endogènes  sont  les  plus  longues  et 
elles  prennent  vraisemblablement  leur  origine  dans  les  cellules 
cordonales  des  cornes  postérieures,  dans  tous  les  segments  médul- 
laires; elles  se  terminent  après  un  trajet  plus  ou  moins  long  dans 
la  substance  grise.  Les  fibres  dégénérées  de  la  virgule  de  Schullze 
représentent  par  conséquent  des  fibres  provenant  de  segments  mé- 
dullaires dilïérents. 

En  un  mot,  la  virgule  de  Schullze  est  une  zone  mixte,  endogène  et 
exogène  ;  en  outre,  ce  n'est  pas  un  faisceau  fermé  de  fibres  descen- 
dantes, parce  que  les  deux  systèmes  de  fibres  dont  il  est  formé  sont 
intimement  mêlés  aux  fibres  radiculaires  ascendantes. 

3"  Le  champ  périphérique  ou  faisceau  de  Hoche,  qui  représente  un 
1res,  long  système  de  fibres  d'association  longitudinales,  puisqu'il 
dégénère  de  haut  en  bas  jusque  l'exlrémilé  inférieure  de  la  moelle, 
à  la  suite  de  lésions  Iransverses  de  la  région  cervicale;  il  se  continue 
en  bas  avec  le  centre  ovale  de  Flechsig  et  le  triangle  de  Gombault  et 
Philippe  ;  une  partie  de  ses  fibres  met  ainsi  en  relation  la  moelle 
lombaire  et  la  moelle  sacrée  avec  la  moelle  cervicale. 

Il  n'est  probablement  pas  composé  exclusivement  de  fibres  se 
rendant  de  la  région  cervicale  à  la  région  lombo-sacrée,  et  il  est 
vraisemblable  qu'un  certain  nombre  de  ses  fibres  se  terminent  dans 
les  segments  médullaires  intermédiaires  et  sont  remplacées  par  des 
fibres  prenant  leur  origine  dans  les  mêmes  segments.  On  n'est  pas 
encore  fixé  sur  les  groupes  cellulaires  dont  provient  le  faisceau  de 
Hoche. 

Le  faisceau  de  I loche  et  la  virgule  de  Schullze  consliluenl  deux 
systèmes  anatomifjues  indépendants. 

Dans  les  observations  de  Hoche,  de  Dejerine  et  Théohari,  les  fibres 
du  faisceau  de  Hoche  sont  groupées  sur  tout  leur  trajet;  dans  d'autres 
observations,  les  fibres  du  faisceau  de  Iloelie  sont  éparses  dans  le 
cordon  postérieur,  dans  l'intervalle  qui  sépare  le  champ  périphérique 
du  champ  médian    Xageolte  et  ElllingerV 

-4"  Le  ci'iilre  ovale  de  Flcchsit/,  situé  au  niveau  du  renflement  lom- 
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baire,  est  surtout  formé  de  fibres  endogènes,  mais  il  contient  aussi 
des  fibres  radiculaires  (Dejerine  et  Spiller).  Il  reçoit  ses  fibres  du 
faisceau  de  Hoche  et  il  les  transmet  au  triangle  de  Gombault  et 
Philippe.  D'après  Nageotte,  qui  s'appuie  sur  des  données  embryo- 
logi({ues  et  pathologiques,  le  centre  ovale  de  Flechsig  serait  unique- 
ment constitué  par  des  fibres  endogènes.  C'est  là  une  opinion  (pie 
nous  ne  pouvons  partager. 

5"  Le  triangle  médian  de  (îombaull  el  Philippe  se  continue  avec  le 
faisceau  de  Hoche;  c'est  surtout  un  faisceau  endogène,  mais  il 
renferme  aussi  des  fibres  radiculaires  ou  exogènes  (Dejerine  et 
Spiller,  Wallenberg).  Il  dégénère  surtout  de  haut  en  bas  à  la  suite 
d'une  lésion  transverse  médullaire  occupant  la  moelle  dorsale  infé- 
rieure ou  lombaire  :  il  dégénère  plus  faiblement  de  bas  en  haut  à  la 
suite  d'une  lésion  des  racines  sacrées. 

Nageotte  a  décrit  en  outre  dans  le  cordon  postérieur  des  fibres 
endogènes  fines,  groupées  en  fascicules  qui  sortent  de  la  substance 
grise  par  la  moitié  antérieure  du  bord  interne  de  la  corne  postérieure 
et  s'éparpillent  ensuite  en  éventail  dans  toute  l'étendue  des  cordons 
postérieurs.  A  côté  de  ces  fibres  horizontales,  il  signale  l'existence  de 
fibres  fines  verticales,  surtout  nombreuses  à  la  région  sacrée. 

Dégénérations  des  cordons  postérieurs  au-dessus  des  lésions 
transverses  de  la  moelle.  —  A  la  suite  d'une  lésion  transverse  sec- 
tionnant le  cordon  postérieur,  on  observe  non  seulement  la  dégéné- 
ration des  libres  radiculaires  ou  exogènes  ascendantes  qui  sont 
interrompues  par  la  lésion,  mais  encore  la  dégénération  des  fibres 
endogènes.  On  a  vu  plus  haut  que  la  dégénération  ascendante  des 
racines  épargne  relativement  une  zone  comprise  dans  l'angle  que 
forme  la  corne  postérieure  avec  la  substance  grise  centrale. 

C'est  la  zone  cornu-commissurale.  Elle  dégénère  totalement  dans 
le  segment  médullaire  sus-jacent  aux  lésions  transverses;  plus  haut, 
ses  fibres  reparaissent  peu  à  peu.  C'est  donc  une  zone  mixte  formée 
principalement  de  fibres  endogènes  à  trajet  ascendant.  Ouelques-unes 
ont  un  trajet  descendant:  elles  dégénèrent  au-dessous  delà  lésion  et  se 
confondent  avec  la  partie  la  plus  antérieure  de  la  virgule  de  Schultze. 
Ce  sont  des  fibres  courtes,  puisque  leur  dégénération  ne  peut  pas 
être  suivie  très  loin.  Elles  dégénèrent  encore  après  une  destruction 
des  cellules  cordonales  qui  sont  logées  dans  la  base  de  la  corne  posté- 
rieure. 

Dans  la  description  des  dégénérations  des  cordons  postérieurs, 
nous  avons  toujours  supposé  qu'il  s'agissait  d'une  lésion  transverse 
totale,  intéressant  les  deux  côtés  de  la  moelle  :  les  dégénérations  sont 
alors  symétriques.  Lorsque  la  lésion  est  unilatérale,  les  dégénérations 
le  sont  également  et  siègent  du  même  côté;  il  n'existe  donc  pas 
de  fibres  entre-croisées  dans  les  cordons  postérieurs. 

Enfin  les  dégénérations  des  fibres  endogènes  peuvent  être  observées 
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en  dehors  (Je  loute  lésion  Iransverse  ;  il  sulfil,  pour  cela,  que  leurs 
cellules  dorigine  qui  sièf^ent  dans  la  corne  postérieure  soient 
détruites  :  c'est  ce  qui  a  lieu  dans  la  syrinf^omyélie,  l'hématomyélie, 
cerlnin;-  foyers  de  myélite,  etc. 

SÉMIOLOGIE. 

Troubles  de  la  motilité.  —  Les  paralysies  d'origine  médullaire 
affectent  le  plus  souvent  le  type  paraplégique,  abstraction  faite,  bien 
entendu,  des  paralysies  compliquées  d'atrophie  musculaire  qui, 
suivant  les  cas,  évoluent  sous  la  forme  de  |>araplégie,  de  monoplégie 
et  d'hémiplégie.  Dans  les  affeclions  non  sijslémalisées  (traumatisme, 
compression,  myélomalacie  et  sclérose  de  la  moelle,  hémorragie, 
tumeurs  intramédullaires  et  syringomyélie),  ces  paralysies  se  tra- 
duisent cliniquement  soit  sous  forme  de  paraplégie  flasque,  soit  sous 
forme  de  paraplégie  spasmodique. 

La  paraplégie  llasque  est  permanente  ou  passagère. 

La  paraplégie  flasque  permanente  est  caractérisée  par  la  perte 
totale  du  mouvement  volontaire  et  réflexe,  l'abolition  du  tonus^ 
musculaire  et  delà  sensibilité  dans  les  membres  inférieurs,  empiétant 
plus  ou  moins  haut  sur  l'abdomen  et  sur  le  tronc,  suivant  l'étage 
médullaire  intéressé  :  la  paralysie  du  rectum  et  de  la  vessie,  l'incon- 
tinence des  urines  et  des  matières.  Les  réflexes  cutanés  sont  parfois 
conservés.  Il  n'y  a  pas  d'atrophie  musculaire  à  proprement  parler, 
mais. une  émacialion  qui  progresse  plus  ou  moins  avec  le  temps. 
L'apparition  des  escarres  au  sacrum  et  aux  trochanters  et  des  lésions 
du  décubilus  est  favorisée  par  la  diminution  de  l'inllux  Irophique  des 
centres  médullaires. 

On  peut  considérer  comme  vraie  la  loi  proposée  par  Hastian  :  la 
paraplégie  llasque  permanente  avec  abolition  totale  des  réflexes 
tendineux  et  de  la  sensibilité  est  la  règle  dans  le  cas  de  section 
complète  de  la  moelle  à  la  région  cervicale  inférieure  ou  dorsale 
supérieure.  Tant  qu'il  persiste  un  peu  de  sensibilité,  les  réflexes  sont 
exagérés  et  la  paraplégie  est  spasmodique.  La  section  de  la  moelle 
est  alors  incomplète.  Cette  loi  s'appuie  sur  un  assez  grand  nombre 
d'observations. 

Van  Gehuchten  a  fait  remarquer  avec  raison  (jue,  dans  la  simple 
compression  de  la  moelle  cervico-dorsale,  on  peut  observer  aussi  de 
la  paraplégie  flasque,  des  troubles  variables  de  la  sensibilité,  de  la 
paralysie  de  la  vessie  et  du  rectum,  des  escarres  au  sacrum,  de 
l'absence  complète  des  réflexes  tendineux  et  même  quelquefois 
l'abolition  de  tous  les  réflexes  cutanés  (Observations  de  Kadner, 
liabinski,  llabel,  Van  Gehuchten.  Mais  nous  ne  sommes  plus  de  son 
avis  (juand  il  ajoufe  «  que  les  cas  de  compression  de  la  moelle 
cervico-dorsale  peuvent  se    présenter   avec   les  mêmes   symptômes 
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cliniques  que  les  cas  de  lésion  transverse  complèle  de  la  moelle  ». 
En  effet,  dans  celle  dernière  éventualilé,  il  existe  toujours  une 
anesthésie  absolue  dans  les  parties  innervées  par  les  serments  de 
moelle  sous-jacenls  à  la  lésion. 

La  paraplégie  flasque  se  transforme  parfois,  au  bout  de 
quelques  jours,  en  paraplég-ie  spasmodique  ;  il  est  rare,  alors,  que 
la  transmission  de  la  sensibilité  soit  complètement  abolie  :  dans 
ces  cas,  en  effet,  la  moelle  n'est  d'ailleurs  pas  totalement  inter- 
rompue. 

La  paraplégie  spasmodique  est  caractérisée  par  un  degré  de  para- 
lysie des  membres  inférieurs  plus  ou  moins  marqué,  associé  à  un  état 
spasmodique  qui  se  révèle  par  la  contracture  le  plus  souvent  en 
extension  des  membres  inférieurs,  l'exagération  des  réflexes  tendineux 
(réflexe  patellaire,  réflexe  du  tendon  d'Achille),  le  phénomène  de 
Babinski  (mouvement  d'extension  du  gros  orteil  par  le  frôlement  de 
la  face  plantaire),  la  trépidation  épilepîoïde  ou  épilepto-spinale  pro- 
voquée, la  trépidation  rolulienne  ou  phénomène  de  la  rotule,  des 
secousses  musculaires,  des  phénomènes  spontanés  réffexes.  L'état 
spasmodique  peut  parfois  être  trop  intense  pour  que  les  phénomènes 
paralytiques  puissent  être  constatés. 

Lorsque  le  malade  peut  marcher,  il  progresse  suivant  un  mode 
très  spécial  :  c'est  la  démarche  des  gallinacés.  Les  membres  sont 
raides,  les  cuisses  rapprochées,  les  genoux  se  touchent  presque,  le 
malade  marche  sur  son  talon  antérieur  et  sur  la  face  plantaire  de  ses 
orteils  {démarche  digitigrade),  les  pieds  ne  quittent  pas  le  sol,  mais 
glissent  sur  lui,  la  pointe  du  pied  et  le  bord  externe  sont  les  deux 
principaux  points  d'appui.  Les  membres  ne  sont  portés  en  avant  que 
par  une  inclinaison  avec  rotation  du  tronc  du  côté  opposé.  Quelques 
sujets  cependant  ne  peuvent  marcher  qu'avec  des  béquilles,  les  pieds 
ne  prenant  contact  avec  le  sol  (jue  pour  permettre  aux  béquilles 
d'être  ramenées  en  avant  {démarche  pendidaire).  Chez  d'autres,  au 
moment  oîi  le  pied  touche  le  sol,  le  membre  correspondant  se  raidit 
brusquement  {démarche  saulillanle). 

Il  existe  en  général  des  altérations  variables  de  la  sensibilité 
objective  et  subjective  (fourmillements,  engourdissements,  ■  h'ger 
émoussement  de  la  sensibilité  tactile,  diminution  parfois  plus 
marquée  des  sensibilités  thermique  et  douloureuse). 

Les  sphincters  sont  le  plus  souvent  atteints:  le  malade  se  plaint 
soit  de  rétention  d'urine,  soit  de  mictions  impérieuses,  soit  d'inconti- 
nence par  action  réflexe.  Le  sphincter  anal  est  le  plus  souvent 
épargné  et  la  constipation  est  de  règle. 

La  paraplégie  spasmodique  est  la  conséquence  d'une  lésion  bila- 
térale ;  lorsqu'un  seul  côté  de  la  moelle  est  atteint,  la  lésion  se  traduit 
cliniquement  par  une  hémiparaplégie  du  même  côté  et  des  troubles 
de   la  sensibilité   du    côté    opposé:    cet    ensemble    symptomatique 
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si  spécial,  mis  en  lumière  par  lîrown-Séquard,  sera  étudié  en  même 
lemps  que  les  troubles  de  la  sensibilité. 

Le  syndrome  de  la  paraplégie  varie  lorsque  la  lésion,  au  lieu  de 
siéger  à  la  région  dorsale  comme  précédemment,  occuf)e  la  région 
cervicale  ou  lombaire. 

La  paraplégie  cervicale  (GuU )  est  la  paraplégie  des  deux  membres 
supérieurs  ou  des  quatre  membres,  reconnaissant  pour  origine  une 
alïection  de  la  moelle  cervicale.  Klle  peut  être  également  flasque  ou 
spasmodique.  La  paraplégie  spasmodique  est  plus  fréquente  ;  la  para- 
plégie nas(pie  permanente,  due  à  une  interruption  presque  complète 
de  la  moelle,  occasionne  gc'-néralemenl  des  troubles  de  la  respiration 
el  de  la  circulation  <|ui  amènent  rapidement  une  issue  fatale. 

La  paralysie  des  membres  supérieurs  se  complique  souvent  d'un 
certain  degré  d'atrophie  musculaire  des  membres  supérieurs,  soit  par 
la  destruction  partielle  des  groupes  cellulaires  qui  forment  les  ori- 
gines du  plexus  brachial,  soit  par  compression  et  atrophie  des  racines 
antérieures  correspondantes. 

Dans  la  paraplégie  spasmodique  cervicale,  les  membres  inférieurs 
présentent  le  même  état  que  précédemment,  les  troubles  sphincté- 
riens  sont  plus  inconstants  :  les  membres  supérieurs  sont  contrac- 
tures, les  bras  rapprochés  du  tronc,  les  avant-bras  en  demi-flexion  sur 
les  bras,  les  doigts  fortement  fléchis  dans  la  paume  de  la  main,  la 
main  fléchie  sur  Tavant-bras.  La  contracture  est  plus  ou  moins 
intense  :  elle  est  parfois  telle  qu'on  ne  peut  la  corriger  ni  ouvrir  les 
doigts  du  malade;  ailleurs,  elle  ne  donne  lieu  qu'à  de  l'exagération 
des  réflexes  tendineux  et  de  la  trépidation  épileptoïde.  L'anesthésie 
occupe  les  membres  inférieurs,  le  tronc,  les  membres  supérieurs. 
Lessymptômessuivantssont  encore  plus  caractéristiques;  ce  sont  : 
1"  Des  Iroiibles  ociilo-pupillaires,  caractérisés  soit  par  une  dilatation 
de  la  pupille  avec  saillie  du  globe  oculaire  (^excitation  du  centre 
irien),  soit  par  un  rétrécissement  pupillaire  avec  rétraction  du  globe 
oculaire  et  diminution  de  la  fente  palpébrale  (destruction  du  centre 
irien  ou  des  fdjres  conductrices  i.  Il  faut  pour  cela  que  la  lésion 
intéresse  la  moelle  au  niveau  de  la  première  racine  dorsale. 

2°  Des  troubles  respiratoires,  la  toux,  la  dyspnée,  la  paralysie  du 
diaphragme  (lésion  au  niveau  des  troisième,  quatrième,  cinquième 
paires  cervicales)  ;  on  a  signalé  encore  les  vomissements,  la  gène  de 
la  déglutition,  le  hoquet. 

3"  Le  ralentissement  du  pouls  :  phénomène  ordinairement  transi- 
toire, mais  (|ui  dans  (piel(|ues  cas  devient  permanent. 

4°  Les  attaques  d'épilepsie  qui  se  manifestent  (luelquefois  d'une 
façon  périodique  :  elles  ont  été  relevées  par  Charcot  dans  une  di/.aine 
fl'observations. 

hi\  j)ariij)li'i)ie  par  lésion  du  renflement  lombaire  se  présente  sous 
un  aspect  clinique  assez  variable,  parce  que  tantôt  la  moelle  seule 
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est  lésée,  lanlôl  les  racines  qui  innervent  les  membres  inférieurs 
participent  à  la  lésion.  Lorsqu'il  va  destruction  de  la  moelle,  la  para- 
plégie est  une  paraplégie  flasque,  —  douloureuse  s'il  y  a  compression 
des  racines,  —  avec  une  atrophie  musculaire  de  topographie  et  d'éten- 
due variables  suivant  le  siège  exact  de  la  lésion.  Les  sphincters  anal 
et  vésical  sont  complètement  paralysés  ;  la  sensibilité  et  les  réflexes 
disparaissent  dans  les  membres  inférieurs.  Même  lorsque  la  moelle 
est  incomplètement  interrompue,  la  paralysie  est  le  plus  souvent 
une  paralysie  flasque  avec  troubles  de  la  sensibilité  et  attitudes 
vicieuses  des  membres  inférieurs  par  atrophie  musculaire,  attitudes 
variables  suivant  que  tel  ou  (el  autre  groupe  cellulaire  a  été 
intéressé. 

La  paraplégie  par  lésion  de  la  queue  de  cheval  est  une  paraplégie 
flasque,  douloureuse,  avec  atrophie  musculaire  très  marquée:  celle-ci 
atteint  plus  particulièrement  les  muscles  de  la  partie  postérieure  de 
la  cuisse,  du  bas  de  la  jambe,  du  pied  et  de  la  fesse.  L'anesthésie, 
le  plus  souvent  symétrique,  occupe  la  muqueuse  de  la  vessie,  du 
rectum,  le  scrotum  et  la  verge,  le  pourtour  de  l'anus  (chez  la  femme, 
la  vulve  et  les  grandes  lèvres)  et  remonte  sur  les  membres  infé- 
rieurs, jusqu'au  territoire  innervé  par  la  deuxième  racine  lombaire. 
Le  réflexe  plantaire  et  le  réflexe  du  tendon  d'Achille  sont  abolis, 
le  réflexe  patellaire  est  conservé.  Les  sphincters  sont  touchés  :  au 
début,  à  la  période  d'irritation  radiculaire,  on  observe  la  rétention  ; 
lorsque  les  racines  sont  atrophiées,  il  y  a  incontinence.  Lorsque  la 
maladie  est  au  début  et  que  le  malade  peut  marcher,  la  démarche 
présente  les  caractères  de  celle  qu'on  observe  au  cours  de  la 
névrite  périphérique;  le  sujet  marche  en  steppant.  Lorsque  la  lésion 
siège  très  bas  sur  la  queue  de  cheval  (quatrième  et  cinquième  sacrées), 
les  symptômes  se  confondent  avec  ceux  des  lésions  du  cône  terminal 
et  l'anesthésie  n'intéresse  que  la  peau  de  la  marge  de  l'anus,  l'anus, 
la  région  coccygienne  et  une  petite  partie  de  l'extrémité  inférieure 
du  sacrum.  La  peau  des  organes  génitaux  n'est  anesthésiée  que  si  la 
lésion  remonte  jusqu'à  la  deuxième  racine  sacrée.  La  paralysie  et 
l'atrophie  musculaire  font  alors  défaut,  les  sphincters  anal  et  vésical 
sont  paralysés.  Les  réflexes  patellaire,  achilléen,  plantaire  sont 
normaux.  Le  diagnostic  différentiel  entre  les  lésions  situées  très 
bas  sur  la  queue  de  cheval  et  les  basions  du  cône  terminal  est  basé 
sur  l'existence,  dans  le  premier  cas,  de  douleurs  vives,  térébrantes, 
fulgurantes,  indiquant  l'irritation  des  racines. 

Dans  les  a/Jéctions  si/stémalisées  (maladie  de  Little  par  lésion 
médullaire,  paraplégie  spasmodique  familiale),  la  sensibilité  et  les 
sphincters  sont  habituellement  respectés. 

On  verra  plus  loin,  au  chapitre  des  troubles  sensitifs,  que  l'inter- 
ruption d'une  moitié  de  la  moelle  soit  par  un  instrument  tranchant, 
soit  par  une  lésion  destructive  (foyer  de  myélite,  foyer  hémorra- 
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ii^i(jiio,  caviU''  syrinfjfomv(''lif|ue,  plaque  do  sclérose,  etc.),  se  traduit 
cliiiiquenienl  par  des  phénomènes  paralyliciues  du  même  côté  du 
corps  dans  les  parties  innervées  par  les  segments  de  moelle  sous- 
jacciils  à  la  lésion,  el  |)ar  des  troubles  de  la  sensibilité,  variant  delà 
sinipic  diminution  à  l'abolition  totale,  du  côté  opposé  du  corps  dans 
les  parties  innervées  par  les  sei^menls  de  moelle  sous-jacents  à  la 
lé>ion.  Lorscjue  colle-ci  sioi^e  à  la  partie  su[)érieuro  de  la  moelle 
cervicale,  il  en  résulte  une  liéniiph'gie  spinale  avec  hémianesthésie 
croisée;  si  elle  sièi^e  en  plein  renllement  cervical,  il  nest  pas  rare  que 
la  corne  antérieure  soit  atteinte  ol  il  existe,  en  dehors  des  troubles 
paralytiques,  del'atrophio  dans  les  groupes  musculaires  innervés  par 
l'étage  radiculaire  intéressé. 

La  participation  de  la  corne  antérieure  n'est  cependant  pas  fatale, 
comme  l'un  de  nous  a  pu  le  constater  avec  (iaucUler  chez  une 
malade;  et,  bien  qu'il  n'y  ait  pas  eu  de  vérification  anatomique,  on 
|>eut  affirmer  sans  hésitation  que,  dans  ce  cas,  la  lésion  navait  pas 
entamé  la  corne  antérieure,  et  cela  en  raison  de  l'aspect  clinique  très 
spécial  de  la  paralysie.  Le  cas  vaut  la  peine  d'être  rappelé,  car  il 
présente  un  réel  intérêt  à  divers  points  de  vue. 

La  malade.  Agée  de  vingt-six  ans,  était  atteinte  d'une  hémiplégie 
droite,  avec  syndrome  de  l*ro\vn-Séquard,aireclant  au  membre  supé- 
rieur une  dislribulion  radiculaire  sans  ulrophic  des  muscles  ;tig.  96- 
et  97)  :  l'intégrité  du  groupe  radiculaire  supérieur  —  deltoïde,  biceps, 
brachial  antérioui',  long  supinateur  —  était  complète;  le  triceps, 
l'extenseur  commun  des  doigts,  les  radiaux  et  le  cubital  postérieur 
n'étaient  (ju'alfaiblis.  La  force  de  l'extenseur  propres  du  pouce  et  de 
l'extenseur  du  polit  doigt  était  relativement  conservée.  Les  mouve- 
ments de  flexion  du  pouce  et  do  l'index  étaient  en  grande  partie  con- 
servés. Les  muscles  fléchisseurs  de  la  main  et  dos  doigts  étaient  dans 
un  état  do  contracture  manjuée,  el  leur  force  était  plus  diminuée  que 
celle  du  triceps  et  des  extenseurs  d\\  poignet  et  des  doigts. 

La  paralysie  se  présentait  en  somme  avec  une  distribution  tout  à 
fait  spéciale.  KUe  était  en  elTet  limitée  aux  muscles  innervés  par  les 
septième,  huitième  cervicales  et  première  dorsale,  le  groupe 
radiculaire  supérieur,  cinquième  et  sixième  cervicales,  étant  abso- 
lument intact.  Les  troubles  de  la  sensibilité  correspondaient  exacte- 
ment aux  territoires  innervés  par  la  huitième  cervicale  et  la  première 
dorsale.  A  ce  territoiie  correspond  également  le  réflexe  olécranien, 
qui  était  aboli  chez  la  malade  (tig.  98). 

L'iiémiplégie  du  membre  inférieur  présentait  les  caractères  ordi- 
naires de  l'hémiph-gie  de  cause  cérébrale.  On  constatait  encore  des 
troubles  oculo-|iupillaires.  Los  réactions  électriques  étaient  intactes. 
Un  côté  gauche,  il  existait  une  dissociation  syringomyélique 
sarrèlant  en  haut  au-dessus  du  sein  et  ne  dépassant  pas  la  ligne 
médiane  i^fig.  9S  . 
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En  présence  d'un  pareil  cas,  dont  les  symptômes  avaient  eu  un 
début  foudroyant,  aucun  autre  diagnostic  que  celui  d'hématomyélie 
ne  pouvait  être  porté.  En  raison  de  la  limile  supérieure  de  l'iiémi- 
anesthésie,   le  foyer   hémorragique  n'a    dû  atteindre   la    substance 
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» 
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Fig.  96.  —  Hémiplégie  druite  avec  syndrome  de  Brown-Séquard  par  héinaloiiiyélic  : 
distribution  radiculaire  de  la  paralysie  sans  atrophie  des  muscles.  (J.  Dejeui.mî 
et  E.  CiAiCKLiai,  Revue  neurolo(iit[ue,  1905,  p.  31.'i). 

grise  centrale  de  la  moelle  qu'au  niveau  de  la  deuxième  racine 
dorsale  et  en  tout  cas  pas  plus  haut.  Pour  expliquer  les  troubles 
de  la  sensibilité  dans  le  membre  supérieur  droit,  il  faut  admettre 
que  le  foyer  hémorragique  a  détruit  la  base  de  la  corne  postérieure 
du  côté  droit  sur  une  hauteur  correspondant  au  premier  segment 
dorsal  et  au  huitième  segment  cervical,  en  empiétant  plus  ou  moins^ 
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sur  le  septième.  La  corne  poslérieiire  n'a  <lù  ôlre  It'-sée  ni  au-dessus, 
ni  au-dessous  des  segmenls  correspondants. 

En  ce  qui  concerne  les  troubles  de  la  molililé,  ils  peuvent  s'expli- 
(pier  par  lu  locnlisalion  du  foyer  li(''mor-ra<^iquc dans  le  cordon  latéral, 
au  niveau  du  liuiti('me  serinent  cervical  et  du  premier  dorsal;  il  se 
prolonge  en  haut  dans  le  même  cordon  au  niveau  des  septième 
<'l  sixième  segmenls  cervicaux,  mais  il  a  certainement  beaucoup  moins 
intéressé  le  faisceau  pyramidal,  puisfjue  le  triceps  et  les  muscles  de 
la  région  postérieure  de  l'avant-bras  étaient  très  faiblement  paralysés. 


Fig.  97.  —  Attitude  dos  mains  de  la  malade  précédente.  Contracture  en  flexion 
de  la  main  droite.  (Obs.  de  J.  Dejerine  et  E.  Gaucki.er). 

Les  schémas  ci-joints  donneront  une  idée  plus  nette  de  la  topographie 
et  de  rétendue  des  lésions   fig.  99  et  100). 

La  déduction  la  plus  importante  que  l'on  peut  tirer  de  cette  obser- 
vation, c'est  quune  monoplégie  de  cette  forme,  c'est-à-dire  à  type 
radiculaire,  ne  peut  s'expliquer  que  si  le  faisceau  pijramidnl  se  termine 
dans  la  moelle  suivant  une  distribution  radiculaire,  c'est-à-dire  que 
les  fdjres  du  faisceau  pyramidal  destinées  à  un  étage  radiculaire  se 
détachent  du  faisceau,  pour  aborder  les  cellules  médullaires  qu'elles 
ont  pour  fonction  d'actionner,  dans  le  plan  même  de  ces  cellules.  Ce 
n'est  certes  (ju'une  hypothèse,  mais  elle  seule  est  susceptible  de 
donner  une  explication  rationnelle  du  mode  si  spécial  de  la 
paralysie. 

L'aspect  de  la  monoplégie  brachiale  dans  ces  cas  doit  encore 
retenir  l'attention  parce  qu'il  est  très  dilïérent  de  celui  qui  se  voit 


SEMIOLOGIE. 


34—109 


dans  l'hémiplégie  cérébrale  vulgaire.  Jamais,  en  ell'et,  on  n'observe 
clans  l'hémiplégie  cérébrale  la  persistance  des  pelits  mouvements 
d'opposition  du  pouce,  jamais  il  ne  persiste  une  pince  relativement 
habile,  permettant  au  sujet  de  coudre,  d'écrire,  de  faire  du  crochet. 
Raymond  et  Guillain  ont  observé  depuis  un  cas  très  semblable,  dans 
lequel  les  troubles  paralytiques  et  les  contractures  étaient  limités  au 
segment  radiculaire  inférieur  du  renfiement  cervical,  sans  qu'il  existât 


Fig.  98.  —  Troubles  de  la  sensibililé  ;  topographie  radiculaire  (CVIII,  DI|  dans 
le  membre  supérieur  droit  ;  tous  les  modes  de  la  sensibilité  sont  également  pris. 
A  gauche,  anesthésie  avec  dissociation  syringomyélique  :  syndrome  de  Brown- 
Séquard.  (Obs.  de  J.  Di;.ierine  et  K.  Galckler.j 


dans  ces  muscles  d'atrophie  ni  de  troubles  des  réactions  électriques. 
Ils  se  sont  également  ralliés  à  l'hypothèse  précédente,  à  savoir  que  le 
faisceau  pyramidal  se  termine  dans  la  moelle  suivant  une  distribution 
radiculaire. 

Atrophie  musculaire.  —  Elle  diminue  ordinairement  d'intensité 
de  l'extrémité  vers  la  racine  du  membre.  A  ce  point  de  vue,  elle 
ressemblée  l'atrophie  musculaire  à  caractère  périphérique;  cependant 
ce  n'est  pas  une  règle  absolue,  car  certaines  alTections  médullaires 
(syringomyélie,  poliomyélite  aiguë  de  l'enfance,  poliomyélite  chro- 
nique et  sclérose  latérale  amyotrophiquej  se  traduisent  parfois  par 
une  atrophie  musculaire  à  type  scapulo-huméral. 

L'atrophie  musculaire  n'est  pas  limitée  uniquement  à  un  segment 
de  membre,  segment  occupant  soit  l'extrémité,  les  muscles  de  la 
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in.nin  ol  du  pictl,  soil  une  parlic  do  la  conlinuilé  de  ce  membre  :  au 
contraire,  la  topographie  de  l'atrophie  est  radiriilaire  et  non  segmen- 
taire  (Dejerine'i.  En  effet,  lorsque  Tatrophie  est  la  conséquence  d'une 

maladie  à  (''volution  progressi- 


vement extensive.  comme  dans 
la  syrinsiiomyélie,  elle  envahit 
les  muscles  dans  un  ordre  qui 
correspond  à  la  distribution 
radiculaire  :  les  syringomyé- 
lies  à  type  scapulo-huméral 
(Schlesinger.DejerineetAndr*'- 
Thomas),  les  poliomyélites  ai- 
guës de  l'enfance  localisées 
dans  les  régions  qui  innervent 
le  groupe  Duchenne-Erb,  les 
jioliomyéliles  chroniques  à  dé- 
but scapulo-huméral,  en  sont 
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Kig-.  00.   —  SchémaLisation   de  ro.xlension  du       Fii;.  100.  —  Schémalisation  en  pro- 
l'over  hématomyt'lique  suivant  une  projec-  jection    liorizontale     du     loyer 

tiôn  sagittale.  dhcnialomyélie.  lUbs.  de  J.  De- 

juiuMs  et   E.  Gauckler)  (*). 

(*)  A,  substance  blanche  du  cordon  antérieur;  B,  corne  antérieure;  G,  substance 
jjrise  centrale  ;  1),  corne  postérieure  ;  E,  substance  blanche  du  cordon  latéral. 
^Obs.  de  J.  Dejufune  et  E.  G.\U(:ki.er\ 

lies  exemples  très  probants.  La  lopographie  radiculaire  de  l'atrophie 
est  tout  aussi  nette  dans  les  atrophies  à  type  Arau-Duchenne,  (pielles 
relèvent  d'une  syringomyélie,  d'une  hématomyélie,  d'une  polio- 
myélite aigué  ou  chroniipie,  dune  sch'M-ose  latérale  amyotrophique. 
L'atrophie  est  généralement  bilatérale  et  symétrique,  mais  elle  peut 
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èlreégalemenlunilatérale  ou  asymétrique.  Les  conlnKiionsflbri/laires 
sont  un  excellent  signe  de  la  nature  niyélopathique  de  l'atrophie 
musculaire,  bien  qu'elles  aient  été  signalées  dans  quelques  cas  de 
névrite.  Elles  sont  plus  intenses  et  plus  nombreuses  au  début  de 
l'atrophie;  elles  s'atténuent  plus  tard,  lorsque  l'atrophie  est  plus 
accentu(''e;  elles  cessent  lorsque  les  fibres  elles-mêmes  disparaissent. 
Les  atrophies  myélopathiques  se  distinguent  encore  des  airophies 
névritiques,  par  l'absence  de  douleur  à  la  pression  des  nerfs  et  des 
masses  musculaires. 

Elle  s'installe  lentement  ou  rapidement;  comme  l'atrophie  de  la 
fibre  musculaire  est  en  général  commandée  par  l'atrophie  ou  la  des- 
truction de  la  cellule  nerveuse,  elle  ne  rétrocède  pas  :  ce  n'est  pas 
ordinairement  une  atrophie  curable. 

Dans  les  atrophies  musculaires  dues  à  des  altérations  des  cornes 
antérieures,  la  diminution  de  l'excitabilité  électrique  est  habituelle  et 
souvent  très  prononcée;  mais,  dans  un  grand  nombre  de  cas,  elle  est 
associée  à  des  manifestations  qualitatives  de  réaction  de  dégéné- 
rescence. Dans  quelques  cas  à  évolution  lente  et  chronique,  comme 
la  poliomyélite  chronique,  la  syringomyéhe  et  parfois  même  la 
sclérose  latérale  amyotrophique,  la  diminution  de  l'excitabilité  élec- 
trique peut  parfois  rester  simple,  sans  au  très  modifications  qualitatives. 
Cela  s'explique  par  la  lenteur  du  processus  et  par  la  conservation, 
pendant  longtemps,  dans  les  nerfs  et  les  muscles,  de  fdjres  normales 
dont  les  réactions  masquent  les  réactions  des  fibres  dégénérées.  Le 
plus  souvent  cependant,  dans  ces  cas,  on  constate  sur  quelques-uns 
des  muscles  altérés  des  traces  de  réaction  de  dégénérescence. 

Suivant  les  maladies,  l'atrophie  musculaire  constitue  à  elle  seule 
toute  la  symptomatologie  (poliomyélites  antérieures)  ou  bien  elle 
coexiste  avec  des  troubles  de  la  sensibilité  (syringomyélie,  héma- 
tomyélie,  radiculites)  ou  bien  encore  elle  s'accompagne  de  paralysie 
avec  contracture  (sclérose  latérale  amyotrophique i. 

Troubles  de  la  sensibilité.  —  Topographie  des  troubles  de  la 
sensibilité.  —  Les  troubles  de  la  sensibilité  peuvent  alTecter  une 
disposition  hémiplégique,  paraplégique  ou  radiculaire. 

\J hémiplégie  sensilive  spinale  est  généralement  la  conséquence 
d'une  lésion  unilatérale  (plaie  par  instrument  tranchant,  piquant, 
compression,  tumeur,  foyer  de  ramollissement  ;  en  même  temps 
qu'elle,  apparaissent  d'autres  symptômes  dont  l'ensemble  constitue 
un  syndrome  complexedécrit  par  Brovvn-Séquard  1849)  :  c'est  Y  hémi- 
plégie ou  hémiparaplégie  avec  anesthésie  croisée  ou  encore  sgn- 
■clrome  de  Broiun-Séqiiard. 

Son  étendue  dépend  du  siège  de  la  lésion.  Dans  toute  sa  pureté,  il 
-comprend  les  phénomènes  suivants  : 

1"  Du  côté  correspondant  à  la  lésion  : 

a.    Paralysie   du     mouvement    volontaire;    hémiplégie    rarement 
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observée,  le  plus  souvent  licmiparaplégie,  les  lésions  unilatérales  de 
la  moelle  dorsale  étant  plus  communes  que  celles  de  la  région  cer- 
vicale supérieure;  la  paralysie,  d'abord  llasque,  devient  par  la  suite 
spasmodique  avec  exagération  des  réllexcs  tendineux; 

b.  Ilyperesthésie  au  toucher,  au  chatouillement,  à  la  douleur  et  à 
la  température  ; 

c.  Une  zone  d'anesthésie  en  bande  transversale  de  peu  d'étendue, 
située  exactement  juste  au-dessus  de  la  limite  supérieure  de  l'hyper- 
csthésie  ; 

d.  Une  zone  dhyporesthésie  plus  ou  moins  marquée,  surmontant 
encore  la  zone  d'anesthésie  ; 

e.  Une  élévation  absolue  ou  relative  de  la  température  dans  les 
parties  paralysées  et  souvent  aussi  dans  les  parties  liyperesthésiées, 
situées  au-dessus  de  cette  zone  d'anesthésie; 

/".  Dos  phénomènes  de  paralysie  des  origines  du  nerf  grand  sympa- 
thique cervical,  —  myosis,  rétrécissement  de  la  fente  palpébrale, 
énophtalmie,  —  et  une  paralysie  des  muscles  respiratoires,  lorsque 
la  lésion  siège  à  la  région  cervicale  ; 

g.  Perle  du  sens  musculaire; 

h.  Diminution  ou  abolition  de  la  sensibilité  osseuse. 

'2°  Du  cùlé  oppose  à  la  lésion  : 

a.  Aneslhésie  totale  au  toucher,  au  chatouillement,  à  la  douleur, 
à  la  température,  dans  les  parties  correspondant  à  celles  qui  sont 
paralysées  de  l'autre  côté; 

h.  Conservation  parfaite  des  mouvements  volontaires,  du  sens 
musculaire,  ainsi  que  de 'la  sensibilité  osseuse; 

c.  Une  bande  transversale  peu  étendue  d'hyperesthésie  à  un  faible 
degré,  au-dessus  des  parties  anesthésiées. 

Tous  les  cas  ne  se  présentent  pas  sous  un  aspect  aussi  schéma- 
tique; la  vraie  caractéristique  du  syndrome  de  Brown-Séquard  est  la 
paralysie  avec  l'anesthésie  croisée. 

L'aneslhésic  est  souvent  incomplète  :  elle  est  alors  plus  intense 
pour  les  sensibilités  thermique  et  douloureuse  que  pour  la  sensibilité 
tactile  ;  elle  olïre  ainsi  l'aspect  de  la  dissociation  syringomyé- 
lique. 

La  disposition  paraplégique  des  troubles  de  la  sensibilité  s'observe 
à  la  suite  de  lésions  localisées,  intéressant  plus  ou  moins  complète- 
ment toute  la  largeur  de  la  moelle  épinière  (myélite  transverse,  com- 
pression médullaire  par  exsudais  méningés,  tumeurs,  mal  de  Pott, 
luxations  ou  fractures  de  la  colonne  vertébrale). 

L'intensité  de  ces  troubles  est  extrêmement  variable;  ils  sont  ordi- 
nairement moins  accusés  que  les  troubles  de  la  motilité;  même  avec 
une  paraplégie  spasmodique  intense,  ils  jieuvent  être  à  peine  appré- 
ciables; par  contre,  si  la  paraplégie  motrice  est  flasque  et  durable, 
c'est-à-dire  absolue,  l'anesthésie  est  totale  dans  toute  l'étendue  des 
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régions  paralysées  (écrasement  de  la  moelle  épinière  par  fracture 
on  luxation  de  la  colonne  vertébrale). 

Lorsque  Tanestliésie  est  incomplète,  elle  j)eut,  comme  il  a  été  dit 
plus  haut  à  propos  du  syndrome  de  Brown-Séquard,  être  dissociée; 
il  est  rare  cependant  que  la  dissociation  soit  aussi  nette,  aussi  pure 
que  dans  la  syringomyélie. 

Si  une  paraplégie  spasmodique  intense  peut  exister  avec  des 
troubles  de  la  sensibilité  très  légers,  l'inverse  n'a  jamais  lieu  :  une 
paraplégie  sensilive  très  accentuée  ne  se  rencontre  qu'associée  à  une 
paraplégie  grave  de  la  motilité. 

Les  limites  de  la  paraplégie  sensitive  varient  naturellement  avec  le 
siège  de  la  lésion. 

La  limite  supérieure  de  l'anesthésie  correspond  toujours  à  la  distri- 
bution périphérique  des  racines  postérieures  comprises  dans  la  lésion  ; 
c'est  pourquoi,  lorsque  cette  dernière  siège  au  niveau  de  la  huitième 
racine  cervicale  et  de  la  première  racine  dorsale,  l'anesthésie  est  dis- 
tribuée sur  les  membres  supérieurs  suivant  une  bande  longitudinale 
occupant  le  bord  interne  delamain,deravant-brasetdu  bras.  Lorsque 
la  lésion  siège  dans  la  région  dorsale,  la  limite  de  l'anesthésie  est 
représentée  par  une  ligne  transversale  correspondant  au  territoire 
d'innervation  périphérique  de  la  racine  correspondante.  Lorsque  la 
lésion  siège  assez  bas  dans  le  renflement  lombaire,  la  limite  supérieure 
de  l'anesthésie  paraît  tout  d'abord  assez  irrégulière,  mais,  à  un  exa- 
men plus  approfondi,  elle  se  conforme  aux  lois  précédentes  et  se 
confond  avec  les  limites  mêmes  de  distribution  périphérique  de  la 
racine  correspondante. 

Lorsqu'il  s'agit  d'une  compression  de  la  région  dorsale  inférieure 
ou  de  la  région  lombaire,  la  limite  supérieure  de  l'anesthésie  ne 
correspond  pas  nécessairement  au  niveau  de  la  région  comprimée, 
car,  par  suite  de  la  direction  très  oblique  en  bas  des  racines  à  ce 
niveau,  cette  compression  atteint  des  racines  qui  tirent  leur  origine 
d'une  région  beaucoup  plus  élevée  de  la  moelle  épinière  (fig.  129). 
Les  altérations  suivantes  de  la  sensibilité  objective  peuvent  être 
observées  :  hyperesthésie,  erreur  de  localisation  des  impressions, 
retard  dans  la  transmission,  persistance  plus  ou  moins  grande  des 
impressions  douloureuses,  allochirie,  troubles  du  sens  des  altitudes 
segmentaires,  altérations  de  la  sensibilité  osseuse. 

Les  troubles  de  la  sensibilité  subjective  consistent  en  fourmille- 
ments, dysesthésies,  élancements,  sensations  de  constriction,  de 
bouillonnement,  de  crispation,  etc. 

Des  névralgies  intenses  et  persistantes  suivant  un  trajet  nerveux 
déterminé  indiquent  la  participation  des  racines  et  doivent  faire 
songer  à  une  compression. 

La  disposition  radicnlaire  des  troubles  de  la  sensibilité  est  réalisée 
par  des  lésions  assez  limitées  de  la  substance  grise  (syringomyélie, 
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liémaloniyélici,  et  cela  d'une  façon  aussi  nelle  que  si  la  lésion  avait 
porté  sur  les  racines  elles-mêmes  (observation  de  iJejerine  :  existence 
de  troubles  de  la  sensibilité  à  topographie  radiculaire  dans  un  cas 
de  lésion  circonscrite  de  la  corne  postérieure'.  J.a  même  disposition 
s'observe  dans  les  radiculites. 

Troubles  objectifs  de  la  sensibilité  superficielle.  — Ils  doivent  être 
étudiés  pour  les  dillerents  modes  :  sensibilité  tactile,  douloureuse, 
thermique,  sensibilité  à  la  pression,  sensibilité  électrique  cutanée  et 
musculaire. 

1"  La  sensiliililé  loclilc  peut  être  altérée  au  point  de  vue  quantitatif; 
la  sensation  est  alors  plus  obtuse,  ou  au  contraire  exagérée,  et  dans  ce 
cas  il  peut  y  avoir  erreur  sur  la  qualité  de  l'excitant,  une  simple 
impression  tactile  étant  prise  pour  une  impression  douloureuse  ou 
ihermique  :  c'est  un  phénomène  assez  rare. 

'2"  Les  cercles  de  sensation  de  Weber  sont  élargis,  c'est-à-dire  que  la 
distance  minima  au-dessous  de  laquelle  la  distinction  des  deux  sen- 
sations n'est  plus  perçue  est  agrandie.  Dans  certaines  alVections  de  la 
moelle,  cet  élargissement  peut  êlre  considérable.  L'agrandissement 
des  cercles  de  Weber  ne  dépend  pas  uniquement  dune  diminution  de 
la  finesse  de  la  sensibilité  tactile.  Il  existe,  en  eflet,  des  cas  où  le  seuil 
intensif  pour  un  seul  contact  est  très  peu  touché,  et  où  cependant  les 
cercles  de  sensation  présentent  un  agrandissement  hors  de  proportion 
avec  cette  légère  diminution.  Gomme  cette  faculté  de  discernement 
des  deux  sensations  est  sous  la  dépendance  de  l'éducation  motrice, 
elle  est  altérée  dans  tous  les  cas  où  une  paralysie  survenue  dans  le  jeu  ne 
âge  a  mis  obstacle  à  cette  éducation  (paralysie  infantile),  ou  bienlors- 
({ue  la  paralysie  frappe  les  deux  mains  éduquées,  de  manière  à  les 
empêcher  de  palper  des  objets  ou  de  .se  palper  réciproquement  syrin- 
gomyélie,  poliomyélite  chronique,  sclérosé  latérale  amyotrophique). 

3"  Les  impressions  lacliles  sont  mal  localisées.  Quand  un  sujet 
normal  veid  locdiser  une  impression  tactile,  il  commet  toujours  une 
erreur  qui  a  une  valeur  constante  pour  chaque  région  cutanée  :  dans 
certaines  alfections  médullaires,  cette  erreur  ilevient  considérable. 

i"  La  sensilnlilé  à  la  pression  ou  haresllu'sie  est  examinée  au  moyen 
de  pressions  exercées  sur  la  peau  à  l'aide  de  corps  mousses,  du  bares- 
Ihésiomèlre  ou  de  poids  sériés. 

Pendant  longtemps  on  a  discuté  pour  savoir  si  la  sensibilité  à  la 
pression  était  fonction  de  lasensibililé  cutanée,  de  la  sensibililé  pro- 
fonde ou  des  deux  ensemble.  La  question  est  aujourd'hui  réglée  par 
les  expériences  de  11.  Ilead  (1908).  Cet  auteur  a  montré  que  sur  un 
sujet  dont  une  région  de  la  peau  de  l'avant-bras  et  de  la  main  a  été 
piivée  expérimentalement  de  toute  sensibilité  par  section  des 
rameaux  sensilifs  cutanés,  cet  auteur  a  montré,  disons-nous,  que  sur 
ce  sujet  la  région  de  peau  anesthésiée  perc.oit  tout  aussi  bien  la 
pression  «pie  la  peau  du  membre  sain.  Il  a  montré  aussi  (jue  lors(jue 
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la  pression  est  excessive,  bien  que  la  peau  soit  complètement  anes- 
thésique  à  la  piqûre  et  à  un  courant  induit  douloureux,  le  su;ct  en 
expérience  ressent  une  douleur  caractéristicpie  et,  chose  intéressante, 
cette  douleur  à  la  pression  est  très  exactement  localisée  par  le  sujet. 
Il  ressort  donc  de  ces  expériences  que  la  sensibilité  à  la  pression,  qu'il 
s'agisse  de  pression  simple  ou  de  pression  douloureuse,  n'a  rien  à  voir 
avec  la  sensibilité  cutanée.  \ous  verrons  par  la  suite  que  la  sensi- 
bilité à  la  pression  est  souvent  altérée  dans  les  affections  médullaires. 

5°  La  sensibilité  douloureuse  est  susceptible  de  variations  très  ana- 
logues à  celles  de  la  sensibilité  tactile;  elle  peut  être  diminuée  ou 
abolie,  ou  au  contraire  exagérée  ;  ou  bien  les  impressions  doulou- 
reuses sont  transmises  moins  rapidement  que  chez  un  sujet  sain;  le 
/'e/a/-(/ avec  exagération  de  la  sensation,  si  souvent  constaté  dans  le 
tabès  et  les  névrites,  est  un  phénomène  moins  commun  dans  les 
affections  médullaires  proprement  dites.  Cependant,  il  a  été  signalé 
au  cours  de  la  syringomyélie;  il  peut  y  être  considérable,  atteindre 
plusieurs  minutes,  et  c'est  peut-être  pour  cette  raison  qu'il  n'a  pas 
été  plus  souvent  constaté.  Quelquefois  il  y  a  perversion  des  sensa- 
tions, une  impression  douloureuse  donnant  lieu  à  une  sensation  ther- 
mique de  chaud  on  de  Iroid,  ou  inversement. 

6°  La  sensibilité  thermique  do'û  être  explorée  pour  le  chaud  et  le  l'roid. 
Lorsqu'elle  est  altérée,  elle  ne  l'est  pas  toujours  au  même  degré  pour 
ces  deux  modes  de  sensation.  La  sensibilité  au  froid  est  moins  sou- 
vent diminuée  que  la  sensibilité  au  chaud  ;  parfois  même,  la  sensibi- 
lité au  froid  est  exagérée  et  en  même  temps  il  existe  un  retard  appré- 
ciable dans  sa  transmission  alors  que  le  chaud  est  moins  bien  perçu. 

Le  plus  souvent  les  modifications  de  la  sensibilité  thermique  con- 
sistent en  une  diminution  ou  même  une  abolition.  Xon  seulement  les 
températures  élevées  ne  produisent  plus  de  sensation  douloureuse, 
mais  le  malade  perçoit  moins  bien  les  différences  de  température,  ou 
du  moins  elles  doivent  être  de  plus  en  plus  considérables  pour  (ju'il 
soit  capable  de  les  apprécier. 

D'autre  part,  dans  un  groupe  d'alTections  médullaires  très  spéciales 
(syringomyélie,  hématomyéliej,  la  sensibilité  tactile  reste  intacte, 
alors  que  les  sensibilités  douloureuse  et  thermique  sont  profondément 
altérées  :  c'est  ce  (juc  l'on  appelle  communément  dissociation  des 
troubles  de  la  sensibilité  ou  dissociation  syringomyélique.  11  n'existe 
pas  toujours  un  parallélisme  absolu  entre  l'état  de  la  sensibilité  ther- 
mique et  celui  de  la  sensibilité  douloureuse,  la  première  pouvant  être 
plus  ou  moins  altérée  alors  que  la  seconde  est  relativement  intacte. 

7"  L'application  d'un  courant  électrique  sur  la  peau  est  susceptible 
d'engendrer  deu.x  ordres  de  sensations  :  l'une  purement  électrique, 
indifï'érente,  qui  survient  avec  l'intensité  ininima  de  courant  nécessaire 
pour  faire  apparaître  une  sensation  ;  l'autre  douloureuse,  qui  s'ajoute 
à  la  première  lorsque  le  courant  est  augmenté  progressivement  jus- 
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qu'àuncerlaintlegicMrinlensili'qnieslIcminimumdedouIeur.  L'étude 
(le  ces  deux  modes  de  la  sensibilité  dans  la  pathologie  médullaire 
permet  de  remarquer  qu'ils  suivent  des  oscillations  parallèles  à  celles 
des  sensibilités  laclile,  douloureuse  et  lliormi<|ue  ;  mais  c'est  une  for- 
mule générale  à  laquelle  il  y  a  de  nombreuses  exceptions  :  la  sensation 
électrique  persiste  dans  cerlains  cas,  alors  que  la  sensation  électrique 
douloureuse  est  abolie  ou  très  atténuée,  ou  du  moins  il  faut  un  courant 
dune  intensité  beaucoup  plus  élevée  pour  la  |irovo(|uer. 

Troubles  objectifs  de  la  sensibilité  profonde.  —  Lexamen  des 
divers  modes  de  la  sensibilité  piofonde  ne  donne  pas  des  résultats 
moins  intéressants  au  cours  des  alVeclions  de  la  moelle. 

Ces  divers  modes  sont  :  le  sens  des  attitudes  segmentaires,  la  sen- 
.sibililé  musculaire,  la  sensibilité  osseuse,  la  sensation  de  résistance, 
enfin  la  perception  stén'Ognostique. 

Le  sens  des  alliludes  segmentaires  est  celui  par  lequel  un  sujet 
normal  reconnaît,  sans  le  secours  de  la  vue,  les  attitudes  imprimées 
à  ses  membres  ou  à  leurs  dilïerents  articles. 

La  sensibililë  musculaire  consiste  dans  la  perception  de  la  sensation 
particulière  de  contraction  musculaire  qui  accompagne  l'électrisalion 
des  muscles. 

La  sensibililë  osseuse,  appelée  aussi  sensibililë  vibratoire,  est  étudiée 
au  moyen  dun  diapason  doué  d'une  puissance  de  vibration  assez 
accentuée.  Le  pied  de  l'instrument,  posé  sur  une  surface  osseuse  et 
transmettant  les  vibrations  à  l'os,  détermine  la  sensation  de  trépi- 
dation. 

La  sensation  de  ix'sislance  doit  être  également  recherchée  :  pour 
cela,  on  suspend  à  la  région  explorée  des  objets  de  poids  différent; 
pourles  membres  supérieurs,  l'expérience  consiste  à  placer  les  objets 
dans  la  main.  Tout  individu  normal  est  susceptible  d'accuser  des 
différences  comprises  dans  certaines  limites. 

hesens stérëognoslifjue [Hoi'ïmann),oula  perception stéréognostique 
(Redlich,  von  Monakow,  Claparède),  ou  encore  la  perception  laclile 
de  iespace  i^Dejerine),  comporte  la  reconnaissance  non  seulement  <le 
la  forme  de  l'objet,  mais  encore  des  propriétés  physiques  de  cet 
objet,  telles  que  sa  consistance  et  sa  température;  ce  n'est  pas  un 
mode  de  sensibilité  simple,  mais  un  complexus,  une  association  de 
divers  modes  de  sensibilités  élémentaires  provenant  de  la  sensibilité 
superficielle  et  delà  sensibilité  profonde. 

Les  atïections  de  la  moelle  déterminent  très  fréquemment  des 
troubles  de  la  sensibilité  profonde  (sensibilité  musculaire,  osseuse, 
notion  de  résistance,  etc.),  et  comme,  d'autre  part,  la  sensibilité 
superficielle  est  très  souvent  altérée,  il  est  facile  de  s'expliquer  que 
les  troubles  de  la  perception  stéréognostique  sont  loin  d'y  être  rares. 

Les  modifications  de  la  sensibilité  profonde  varient  depuis  la 
diminution  simple  jusqu'à  l'abolition  complète. 
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Valeur  sémiologique  des  troubles  objectifs  de  la  sensibilité.  — 
L'aneslhésie  totale  ou  absolue,  c'est-à-dire  portant  sur  tous  les  mpdes 
de  la  sensibilité,  est  un  sig'ne  d'interruption  complète  de  la  moelle; 
elle  est  un  symptôme  d'alti'ration  i^rave  et  assombrit  le  pronostic; 
elle  coïncide  avec  l'abolition  des  réflexes  et  la  paralysie  desspbincters. 
L'établissement  de  l'anesthésie  est  brusque  ou  lent;  dans  ce  dernier 
cas,  il  est  souvent  précédé  de  douleurs  subjectives  et  d'hyperestbésie. 

Dans  les  affections  systématiques  de  la  moelle,  l'anesthésie  totale 
est  rare;  le  plus  souvent  ils'ai^itd'une  diminution  plus  ou  moins  grande 
dans  la  perception  de  tous  les  modes  de  la  sensibilité  :  par  exemple, 
l'anesthésie  des  tabéliques.  L'inléii^rilé  de  la  sensibilité  est  la  règle 
dans  les  poliomyélites  aiguës  et  chroniques,  dans  lesalï'ections  systé- 
matiques des  cordons  latéraux,  la  sclérose  latérale  amyotrophique. 

La  dissociation  sijringomi/étif/ue  s'observe,  outre  la  syringomyélie, 
dans  l'hématomyc'lie.  C'est  au  cours  de  ces  deux  alïections  qu'on 
l'observe  avec  le  plus  de  pureté.  Avec  une  fréquence  beaucoup 
moindre  et  d'une  façon  transitoire,  ce  phénomène  peut  se  manifester  : 
dans  la  compression  de  la  moelle  épinière,  dans  la  myélomalacie  par 
artérite  syphilitique,  dans  le  syndrome  de  Brown-Séquard  par  lésions 
syphilitiques,  plus  rarement  dans  le  tabès. 

Bien  que  la  tlissociation  syringomyélique  soit  surtout  un  symptôme 
médullaire,  elle  a  été  signalée  cependant  dans  la  lèpre  et  la  maladie  de 
Morvan,  dans  certaines  névrites  périphériques  et  dans  certains  cas  de 
névrite  par  compression.  Enfin  l'hystérie  est  capable  de  la  reproduire 
d'une  façon  schématique  :  ce  sont  des  faits  qu'on  ne  peut  passer  sous 
silence  à  cause  de  leur  importance  au  point  de  vue  du  diagnostic. 

Lliyperesthésie  est  plus  rarement  observée;  dans  la  myélite,  elle 
est  davantage  en  rapport  avec  les  lésions  méningées  qu'avec 
les  lésions  médullaires;  cependant,  dans  la  myélite  centrale  diffuse 
aiguë,  elle  précède  souvent  l'apparition  de  l'anesthésie.  Dans  le  tabès 
et  même  dans  les  scléroses  combinées,  l'hyperesthésie  est  irréguliè- 
rement observée;  au  cours  du  tabès,  elle  est  tantôt  fugace  et  ne 
s'installe  que  dans  les  régions  qui  sont  le  siège  de  douleurs  fulgu- 
rantes, ou  bien  elle  est  permanente  et  recouvre  plus  ou  moins  long- 
temps de  vastes  territoires  à  limites  radiculaires  :  c'est  surtout  une 
hyperesthésie  tactile.  Le  simple  contact  d'une  chemise,  d'un  vêtement, 
détermine  une  horripilation  désagréable  et  très  douloureuse. 

La  même  hyperesthésie  se  retrouve  dans  les  myélites  avec  ménin- 
gites rachidiennes,  sans  que  la  maladie  se  manifeste- par  des  douleurs 
spontanées. 

Les  paresthésies  sont  assez  fréquentes  au  cours  des  alïections 
médullaires.  Dans  les  paresthésies  rentrent  le  retard  des  sensations, 
la  fusion  des  sensations,  la  sommation  des  excitations,  la  polyesthésie, 
le  rappel  des  sensations,  la  métamorphose  des  sensations,  l'erreur  de 
la  localisation. 
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Le  relnrd  des  sensalions  <'sl  raugmentatioii  du  temps  normal  qui 
s'écoule  entre  le  moment  de  l'excilation  et  celui  de  la  sensation.  Il 
s'accompaf?ne  j?énéralement  d'hyperesthésie,  comme  on  l'a  déjà  vu 
plus  haut;  c'est  un  symptôme  tr«'s  commun  du  tabès;  il  se  voit  dans 
la  syringomyélie  et  a  été  si<,nialé  quelquefois  dans  la  paraplégie  par 
myélite  transverse. 

Dans  la  fusion  des  sensalions,  les  premières  piqûres  ne  sont  pas 
senties,  puis  survient  une  sensation  unique  et  prolongée  ;  lorsque  la 
sensation  n'apparaît  qu'au  bout  d'un  certain  nombre  de  piqûres,  on 
dit  (ju'il  y  a  sommalion  des  excilalions.  La  polijeslhésie  est  la  sensation 
de  piqûres  multiples  due  à  une  seule  piqûre.  Ce  sont  là  des  phéno- 
mènes communs  au  tabès,  aux  myélites  transverses,  aux  myélites 
par  compression,  au  syndrome  de  Brown-Séquard;  ce  sont  des 
symptômes  qui  dénotent  gtMiéralement  une  altération  de  la  moelle  ou 
dés  racines  postérieures,  mais  (|ui  s'observent  aussi  dans  les  névrites. 
Uerreiir  de  localisation  s'observe  assez  souvent  dans  les  mêmes 
maladies,  et  c'est  un  symptôme  pour  ainsi  dire  constant  de  Thémi- 
anesthésie  d'origine  C(''rébrale. 

Vallochirie  (transfert  de  la  sensation  sur  le  côté  du  corps  oppose'' 
à  celui  sur  lequel  porte  l'excilation)  est  un  phénomène  assez  rare, 
mentionné  dans  quelques  eas  de  tabès  et  de  paraplégie. 

Le  rappel  des  sensations  la  sensation  provoquée  par  une  excitation 
se  répète  peu  de  temps  après  et  peut  même  se  renouveler  plusieurs 
fois  spontanément  et  la  métamorphose  des  sensations  l'une  impression 
tactile  est  prise  pour  une  impression  douloureuse  ou  thermique,  ou 
inversement)  s'observent  plus  particulièrement  dans  le  iabes,  les 
myélites  transverses,  les  compressions  delà  moelle,  etc. 

La  sensibilité  profonde  —  et  le  sens  des  attitudes  segmentaires  en 
particulier  —  est  profondément  altérée  ou  môme  perdue  dans  le 
tabès  et  dans  les  paraplégies  par  lésion  Iransverse  complète  et  totale 
de  la  moelle  épinière.  Elle  est  généralement  conservée  dans  la  syrin- 
gomyélie  et  l'hématomyélie  ;  elle  est  plus  ou  moins  diminuée  dans  les 
paraplégies  par  lésions  incomplètes  de  la  moelle,  dans  le  syndrome 
de  Brown-Séquard  (côté  paralysé. 

Uanesthésie  osseuse  a  été  rencontrée  dans  le  tabès,  dans  la  syrin- 
gomyélie,  dans  l'hématomyélie,  dans  l'hémiparaplégie  avec  hémi- 
anesthésie  croisée,  dans  les  paraplégies  dues  à  une  compression  de 
la  moelle  (mal  de  Poil,  tumeurs  ,  dans  la  myélomalacie  par  artérilc 
syphilitique  ou  myélite  transverse;  mais  ce  n'est  pas  un  symptôme 
appartenant  seulement  aux  lésions  médullaires,  puisque  la  sensibilité 
osseuse  est  parfois  très  compromise  dans  les  névrites,  et  quelle  est 
alTaiblie  dans  Ihémianesthésie  par  lésion  enr(''phalique. 

La  perception  stéréognostique  est  abolie  ou  diminuée  dans  le  tabès, 
la  pachyméningite  cervicale,  les  radirulites,  généralement  conservée 
dans  la  syringoujyélie  et  riiéuiatomyélie. 
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En  résumé,  la seiisibilitô  superficielle  et  profonde  est  plus  ou  moins 
Iroublt'e  chaque  ibis  qu'il  y  a  un  obstacle  à  la  transmission  des 
impressions  périphériques,  soit  parle  fait  de  lésions  radiculaires,  soit 
par  le  fait  de  lésions  médullaires  localisées  sur  le  trajet  des  cordons 
postérieurs  et  de  la  substance  grise. 

Les  troubles  objeclifs  de  la  sensibilité  font  défaut  dans  les  lésions 
systématisées  de  la  moelle  qui  n'intéressent  que  le  cordon  antéro- 
latéral  ;  lorsque  les  cordons  postérieurs  sont  simultanément  ou  exclu- 
sivement pris,  ils  font  leur  apparition. 

Les  lésions  des  racines,  dans  leur  trajet  extramédullaire  —  radi- 
culites  —  ou  intramédullaire  —  cordons  postérieurs,  —  donnent 
lieu  à  des  altérations  de  tous  les  modes  de  la  sensibilité  superficielle 
et  profonde,  mais  avec  des  variations  qui  ne  permettent  pas  d'établir 
des  lois  absolues.  Aux  lésions  de  la  substance  grise  appartiennent  les 
moditicalions  des  sensibilités  thermique  et  douloureuse  avec  inté- 
4^rité  relative  ou  absolue  de  la  sensibilité  tactile,  et  intégrité  relative 
■des  sensibilités  profondes  et  de  la  perception  stéréognostique. 

Les  anesthésies  viscérales  (testiculaire,  vésicale,  rectale,  mam- 
maire, trachéale,  épigastrique)  n'ont  été  rencontrées  jusqu'ici  que 
dans  le  tabès,  mais  l'attention  n'a  peut-être  pas  été  suffisamment 
attirée  sur  elles  dans  les  autres  affections  médullaires. 

Troubles  subjectifs  de  la  sensibilité.  —  Les  setisaiions  anormales 
ou  dyseslhésies  —  paresthésies  des  auteurs  allemands  —  sont  extrê- 
mement variables  comme  caractères  et  comme  intensité  :  ce  sont  des 
sensations  de  picotement,  d'engourdissement,  de  fourmillement,  de 
vibration,  d'inquiétude,  de  bouillonnement,  deconstriction,  —  certains 
malades  ont  l'illusion  d'avoir  des  anneaux  de  fer  autour  des  jambes 
•et  des  cuisses,  —  de  crispation,  etc. 

Ce  sont  souvent  des  symptômes  de  début  des  méningites  chro- 
niques rachidiennes,  de  compression  médullaire,  de  myélite  aiguë  ou 
chronique,  de  myélomalacie  syphilitique,  de  radiculites  :  elles  sont 
fréquentes  dans  le  tabès,  oî^i  elles  restent  souvent  au  second  plan, 
en  raison  des  douleurs  extrêmement  vives,  fulgurantes,  lancinantes, 
térébranles,  propres  à  cette  atlection.  Ce  sont  par  conséquent  plutôt 
des  symptômes  de  lésions  localisées,  en  foyer,  intéressant  à  la  fois 
les  méninges,  les  racines,  les  cordons  postérieurs  et  la  substance 
grise,  lésions  soit  irritatives,  soit  destructives. 

Les  douleurs  fulgurantes,  lérébrantes,  conslricliues,  les  pseudo- 
névralgies appartiennent  beaucoup  plus  à  la  pathologie  des  racines 
postérieures  qu'à  celle  de  la  moelle;  on  les  rencontre  dans  le  tabès, 
dans  les  compressions  de  la  queue  de  cheval,  dans  quelques  cas  de 
maladie  de  Friedreich.  Elles  seront  décrites  à  l'article  Tabès. 

La  racliialgie  à  marche  aiguë  ou  chronique,  les  sensations  de 
constriction  autour  du  tronc,  ne  sont  pas  au  contraire  spéciales  au 
tabès,  mais  elles  figurent  dans  la  symptomatologie  des  maladies  de 


120     DEJERINE  ET  THOMAS.  — MALADIES  DE  LA  MOELLE  ÉPINIÈRE. 

la  moelle  compliquées  de  méninf>ile,  et  plus  parliculièrement  dans 
la  syphilis  méningo-médullaire  el  le  cancer  du  racliis. 

En  dehors  du  labes,  les  crises  viscérales  sonl  exceptionnelles  dans 
la  pathologie  médidlaire  proprement  dit<». 

Réflexes.  —  1  "  Réflexes  tendineux.  — Lorsqu'on  percute  les  ten- 
dons avec  la  main  ou  avec  un  marteau  spécial,  il  se  produitunecon- 
traclion  réllexe  du  muscle  dont  le  tendon  a  été  excité.  C'est  le 
réflexe  tendineux,  étudié  par  Erh  et  Weslphal  en  1875. 

Non  seulement  certains  muscles  répondent  à  la  percussion  du  ten- 
don, mais  encore  à  la  percussion  d'un  plan  osseux,  ou  même  à  la 
percussion  du  muscle  lui-même  (réllexe  neuro  ou  idio-musculairei. 
Le  réflexe  osseux  et  le  réflexe  neuro-musculaire  n'existent  pas 
toujours  à  l'état  normal,  et  peuvent  ne  survenir  qu'au  cours  d'alTec- 
tions  spasmodiques,  en  particulier  celles  d'origine  médullaire. 

Le  réflexe  idio-musculaire  est  commun  dans  les  atrophies  muscu- 
laires névriliques. 

L'importance  diagnostique  de  l'absence,  de  la  diminution  ou  de 
l'exagération  des  réflexes  tendineux  est  très  considérable  ;  car  cet 
examen  peut  servir  à  reconnaître  non  seulement  l'existence  et  la 
nature  de  la  lésion,  mais  encore  son  siège  dans  quelques  cas. 

Voici  les  réflexes  que  l'on  recherche  le  plus  usuellement,  avec  (en 
regard)  leurs  centres  médullaires  correspondants  : 

CKMIUÎS    RÉFLEXES   DE    I.'exTKÉmITÉ   SUPKRIEUllE . 

Réflexes  du  groupe  radial. 

Triceps  (réflexe  olécranien) VI'-  et  VIIi^  serments  cervicaux. 

Radiaux  et  cubital  postérictii-. . .     A'I'   et  Vllf  segments  cer\icaux. 

Réjlejces   du  r/roupe  cuhilal. 

Cubital  antérieur VIII''  segment  cervical  et    I'''  segment 

dorsal. 

hèjlexes  du  groupe  médian. 

Grand  et  petit  palmaires V'^II'^  et  VIII"  segments  cervicaux. 

P'iéchisseurs  des  doigts VU"  et  "N'III'"  segments  cervicaux. 

CENTRES    RÉFLEXES    UE     l'eXTMÉmITÉ   INFERIEURE. 

Réflexe  achillcen V>'   segment    lombaire    et    I""''  segment 

sacré. 

—  des   péruuieis \''   segment    lombaire   et    I''""  segment 

sacré. 

—  du  jambier    antérieur....     IV''  et  Ve  segments  lombaires. 

—  du  ja    bier  postérieur. .. .     V«    segment   lombaire   et    le»'  segment 

sacré. 

—  rotulien  on  patellairc III''  segment  lombaire. 

En  raison  de  l'importance  de  la  masse  musculaire  du  triceps  et  du 
volume  du  tendon  rotulien,  de  la  facilité  de  placer  la  jambe  dans  la 
situation    d'un  pendule,  de  la  longueur  du  levier  oscillant,  c'est  le 
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réï\exe  palellaire  OU  rolulien  que  l'on  examine  le  plus  couramment. 

Si  le  choix  du  tendon  esta  peu  près  indilTérenl  quand  on  se  trouve 
en  présence  d'une  alTection  cérébrale,  il  n'en  est  plus  de  môme  en 
présence  d'une  maladie  de  la  moelle.  L'importance  diagnostique  de 
l'absence,  de  la  diminution  ou  de  l'exagération  du  réflexe  palel- 
laire  est  considérable  ;  l'examen  comparé  des  divers  réflexes  tendi- 
neux a  une  importance  tout  aussi  grande,  car  il  peut  contribuer  dans 
quelques  cas  à  faire  reconnaîlre  le  siège  de  la  lésion,  tous  les 
réflexes  n'ayant  pas  leur  centre  placé  au  même  niveau  dans  la 
moelle;  et,  d'autre  part,  dans  certaines  maladies  de  la  moelle  qui 
font  disparaître  les  réflexes,  tel  le  tabès  par  exemple,  les  réflexes  ten- 
dineux ne  disparaissent  pas  tous  simultanément  ni  dans  un  ordre 
invariable;  c'est  pourquoi  il  est  indispensable  d'examiner  non  seule- 
ment le  réflexe  patellaire,  mais  encore  le  réflexe  achilléen. 

Réflexe  rolulien  ou  patellaire.  —  Le  sujet  étantassis,  les  jambes  pen- 
dantes sur  le  bord  du  lit  ou  d'une  table,  on  |)ercutele  tendon  rotulien 
avec  le  bord  cubital  de  la  main  ou  le  marteau  à  percussion  :  il  se  pro- 
duit un  mouvement  d'extension  de  la  jambe  sur  la  cuisse.  — On  peut 
encore  rechercher  le  même  réflexe  dans  le  décubitus  dorsal  :  la 
main  de  celui  qui  examine  passe  sous  le  jarret  du  membre  exploré 
et  s'applique  sur  le  genou  du  côté  opposé  ;  il  sufflt  alors  de  percuter 
comme  précédemment  :  on  obtient  quelquefois  un  relâchement  plus 
complet  dans  cette  position.  Pour  la  recherche  du  réflexe  rotulien, 
comme  d'ailleurs  pour  celle  de  tous  les  réflexes  tendineux,  il  est  né- 
cessaire que  tous  les  muscles  soient  dans  le  relâchement  absolu  et 
que  l'attention  soit  détournée  de  la  région  sur  laquelle  porte  l'exa- 
men ;  c'est  pourquoi  il  est  préférable  que  les  yeux  soient  fermés. 
Dansie  même  but,  on  peut  avoir  recours,  dans  la  recherche  des  réflexes 
des  membres  inférieurs,  à  la  manœuvre  de  Jendrassik  qui  consiste  à 
recommander  au  malade  d'opposer  les  doigts  fléchis  des  deux  mains 
les  uns  aux  autres,  et  de  tirer  vigoureusement. 

Réflexe  achilléen.  — Le  sujet  se  meta  genoux  sur  une  chaise,  (h^ 
telle  façon  que  les  genoux  soient  le  plus  possible  rapprochés  du 
dossier.  La  percussion  du  tendon  d'Achille  produit  un  mouvement 
d'ascension  du  talon.  Chez  les  malades  qui  ne  peuvent  se  mettre  à 
genoux,  le  réflexe  peut  être  recherché  dans  le  décubitus  abdominal, 
la  jambe  étant  maintenue  en  flexion  sur  la  cuisse. 

Aux  membres  supérieurs,  les  réflexes  le  plus  communément  recher- 
chés sont  :  le  réflexe  olécranien,  le  réflexe  des  radiaux,  le  réflexe  du 
long  supinateur. 

Réfle.ve  olécranien.  — Le  bras  est  saisi  à  pleine  main  en  son  milieu 
et  maintenu  à  angle  droit  sur  le  tronc  ;  l'avant-braspend  à  angle  droit 
•sur  le  bras.  La  percussion  du  tendon  du  triceps  brachial  juste  au- 
dessus  de  l'olécrâne  est  suivie  d'une  contraction  du  triceps  qui  tend 
à  mettre  l'avant-bras  en  extension  sur  le  l)ras. 
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liéflexe  des  radiaux.  —  On  saisit  de  la  môme  manière  lavant-bras, 
ol la  main  pond  naturellement  :  la  percussion  des  tendons  des  muscles 
radiaux  j)roduil  le  redressement  de  la  main. 

liéflexe  du  long su/jinaleur.  —  De  môme,  la  percussion  du  tendon  du 
long  supinateur  produit  la  lle.xion  de  Tavant-bras  sur  le  bras. 

On  pourrait  examinerégalement  les  tendons  des  muscles  fléchisseurs 
i\e  la  main  et  des  doigts,  du  grand  palmaire,  du  grand  pectoral,  etc. 

Pour  obtenir  le  jdiénomène  du  jticd  ou  le  clonisme  du  pied.,  on 
détermine  une  tension  des  muscles  gastrocnémiens  par  l'inter- 
médiaire du  tendon  d'Achille  en  soulevant  la  pointe  du  pied,  la  main 
<!'tant  appli(iuée  sur  le  talon  antérieur;  on  provoque  ainsi  un  abais- 
sement spasmodique  brusque  du  pied  qui  cesse  immédiatement  et 
se  répète  en  oscillations  successives  et  rythmées,  tant  que  dure  la 
flexion  passive  cominunif]née  au  dos  du  [tied.  Chez  quelques  malades, 
la  flexion  plantaire  du  gros  orteil  :  Brown-Séquard)  fait  cesser 
instantanément  le  phénomène. 

Le  phénomène  de  la  rotule  ou  Irépidation  rolulienne  s'obtient  de  la 
façon  suivante  :  après  avoir  maintenu  la  jambe  en  extension  sur  la 
cuisse,  on  imprime  un  mouvement  brusque  de  haut  en  bas  à  la 
rotule  par  l'index  et  le  pouce  appliqués  et  fixés  sur  son  bord  supé- 
rieur :  la  rotule  exécute  alors  une  série  d'oscillations  de  haut  en  bas 
et  de  bas  en  haut  qui  cessent  dès  qu'on  la  dégage. 

Ces  deux  phénomènes,  phénomène  du  pied,  phénomène  de  la 
rotule,  ont  une  grande  valeur  sémiologique  :  ils  peuvent  exister 
alors  que  les  réflexes  ne  sont  pas  très  exagérés  et  que  la  contracture 
n'est  pas  encore  apparue  ;  ils  sont  alors  la  meilleure  preuve  de  la 
dégénération  du  faisceau  pyramidal.  Aux  membres  supc'rieurs,  on 
observe  un  tremblement  réflexe  analogue  à  celui  du  pied  ou  de  la 
rotule,  mais  incomparablement  plus  rare  :  c'est  le  phénomène  de  la 
main.  Pour  le  produire,  on  fixe  avec  la  main  gauche  le  poignet  du 
malade  et,  de  la  main  droite  appliquée  sur  la  face  palmaire  de  la  main 
paralysée,  on  relève  brusquement  cette  dernière  surle  poignet .  Tant  que 
la  maindel'obscM'vateur  resteen  contact  avec  celledu  malade. on  obtient 
un  tremblement  rythmé,  un  véritable  clonisme  de  la  main  ;  d'autres 
fois  ce  tremblement  cesseau  boutd'un  certain  nombre  de  secousses. 
Peu  fréijuent.  du  reste,  ce  tremblement  s'observe  beaucoup  moins 
souvent  au  cours  des  affections  spasmodiques  de  la  moelle  que 
dans  l'hémiplégie  organique  d'origine  cérébrale,  où  il  est  du  reste 
iissez  rare. 

Lesmodificalions  pathologiques  des  réflexes  sont  de  deux  ordres: 
quantitatives  et  qualitatives.  (Juaniitalires,  elles  se  traduisent  par 
une  plus  grande  amplitude  du  mouvement  :  |iar  la  percussion  du 
tendon  rolulien,  la  jambe  est  étendue  davantage  qu'à  l'état  normal. 
A  ce  mouvement  du  cAté  percuté  s'associe  parfois  un  mouvement 
plus  faible  dans  le  côté  opposé;  si  la    percussion  est  encore  plus 
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forte,  le  rétlexe  peut  se  généraliser  :  il  y  a  alors  production  de  mouve- 
ments non  seulement  dans  les  membres  inférieurs,  mais  aussi  dans 
les  membres  supérieurs  et  dans  le  tronc  qui  se  soulèvent  brusque- 
ment. De  même  aux  membres  supérieurs,  dans  le  cas  d'exagération 
<les  réilexes,  la  percussion  des  tendons  du  poignet  donne  très  facile- 
ment lieu  à  une  contraction  énergique  du  long  supinateur,  à  la- 
quelle s'ajoute  plus  rarement  la  contraction  des  fléchisseurs  des 
doigts.  Oualitatives,  elles  sont  caractérisées  par  la  brusquerie  de  la 
contraction  et  par  l'association  presque  constante  de  la  contraction 
des  muscles  fléchisseurs  de  la  cuisse  sur  le  bassin  fs'il  s'agit  du 
réflexe  patellaire)  ;  ce  phénomène  est  très  net  quand  on  recherche 
l'état  des  réflexes  rotuliens  sur  un  malade  assis  dont  les  cuisses  sont 
croisées  l'une  sur  l'autre  :  du  côté  percuté,  la  cuisse  est  soulevée 
brusquement  au-dessus  de  l'autre  ;  chez  les  malades  dont  la  contrac- 
ture est  très  forte,  ce  mouvement  de  flexion  brusque  de  la  cuisse 
sur  le  bassin  l'emporte  de  beaucoup  sur  l'extension  de  la  jambe  sur 
la  cuisse. 

Les  réflexes  tendineux  sont  diminués  ou  abolis  lorsqu'il  y  a  inter- 
ruption plus  ou  moins  complète  de  l'arc  réflexe  de  .Alarshall-Hall, 
soit  par  atrophie  des  cellules  qui  constituent  le  centre  réflexe,  par 
conséquent  dans  la  poliomyélite  aiguc'  et  chronique,  la  myélite  trans- 
verse et  le  ramollissement  ischémique,  l'hématomyélie,  soit  par 
atrophie  des  racines  antérieures  ou  postérieures    tabès,  radiculites). 

Dans  les  destructions  lentes  et  chroniques  atrophie  musculaire 
progressive  d'Aran-Duchenne,  syringomyélie),  les  réflexes  s'affai- 
blissent au  prorata  de  l'atrophie  musculaire  et  ne  disparaissent  que 
dans  les  muscles  innervés  par  les  cellules  malades.  Cependant,  si 
toutes  les  cellules  ne  sont  pas  encore  disparues  et  s'il  existe  en  même 
temps  une  dégénérescence  du  faisceau  pyramidal,  les  réflexes  sont 
exagérés  (sclérose  latérale  amyotrophique). 

Les  réflexes  sont  encore  abolis  :  1"  dans  les  lésions  transverses 
<;omplètes  de  la  moelle,  alors  même  que  les  centres  réflexes  sont 
respectés,  mais  sont  seuls  abolis  les  réflexes  correspondant  aux  par- 
ties innervées  parles  segments  sous-jacents  à  la  lésion;  "2°  dans  les 
lésions  transverses  incomplètes  de  la  moelle  età  début  brusque,  mais 
seulement  pendant  les  premiers  jours  qui  suivent  le  début  des  acci- 
dents (période  de  paralysie  flasque  passagère). 

Les  réflexes  sont  exagérés  et  spasmodiques  lorsque  les  faisceaux 
pyramidaux  sont  plus  ou  moins  interrompus  :  dans  les  lésions  trans- 
verses incomplètes, la  sclérose  circonscrite  ou  disséminée,  la  niyt'lile 
-annulaire,  les  foyers  multiloculaires,  la  syringomyéhe,  l'hémato- 
myélie spontanée  et  l'hématomyélie  traumatique,  les  scléroses  com- 
binées,  la  sclérose  latérale  amyotrophique,   la  sclérose  en  plaques. 

Lorsque  les  réilexes  sont  exagérés  du  fait  de  la  dégénération  du 
faisceau  pyramidal,  il  est  assez  habituel  de  pouvoir  obtenir  le   clo- 
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nisme  du  pied  appelé  encore  épilepsie  spinale  ou  encore  tremblement 
épileptoïde,  et  le  phénomène  de  la  rotule.  On  peut  toutefois,  rare- 
ment à  la  vérité,  observer  le  phénomène  du  pied  chez  des  sujets  qui 
ne  présentent  pas  de  lésion  médullaire,  en  particulier  dans  certains 
cas  d'hystérie  (J.  Dejerine).  Les  secousses  du  clonisme  hystérique 
sont  cependant  plus  irrégulières  et  plus  inégales  que  celles  du  clo- 
nisme vrai  :  c'est  ce  que  démontrent  les  tracés  enregistrés  avec  les 
appareils  graphiques  (IL  Claude  et  F.  Rose). 

L'exagération  des  réflexes  tendineux  coïncide  ordinairement  avec 
la  paraplégie  spasmodi(jue  :  toutefois  ce  n'est  pas  une  règle  absolue 
et  quelques  observations  de  paraph'gie  flasque  avec  exagération  des 
réflexes  ont  été  publiées  dans  ces  dernières  années.  Ce  fait  paraît 
doublem(ml  contradictoire:  1°  parce  que  la  paraplégie  flasque  signa- 
lée dans  ces  observations  n'était  pas  occasionnée  par  une  interrup- 
tion lolale  de  la  moelle  ;  2"  parce  qu'il  n'y  avait  pas  de  parallé- 
lisme entre  l'état  du  tonus  musculaire  et  celui  des  réflexes.  D'ailleurs, 
la  plupart  des  auteurs  reconnaissent  aujourd'hui  qu'il  y  a  une  certaine 
indépendance  entre  l'état  du  tonus  musculaire  et  celui  des  réflexes. 

Dans  la  syringomyélie,  l'exagération  des  réflexes  existe  aux 
membres  inférieurs,  l'abolition  aux  membres  supérieurs  le  maximum 
de  la  lésion  étant  à  la  région  cervicale  ;  cependant  les  réflexes  peu- 
vent être  exagérés  aux  quatre  membres.  D'ailleurs,  on  se  rend  très 
bien  compte  qu'une  lésion  transverse  quelconque  de  la  moelle  soit 
susceptible  de  faire  disparaître  les  réflexes  dans  les  muscles  innervés 
par  les  cellules  détruites,  tout  en  respectant  ou  même  exagérant  les 
réflexes  dans  les  membres  innervés  par  les  segments  de  moelle  sous- 
jacents  à  la  lésion  primitive. 

2"  Réflexes  cutanés.  —  Ils  sont  en  général  peu  développés  aux 
membres  supérieurs  :  chez  quelques  sujets  on  peut  cependant  en 
provocpier  par  la  piqûre  des  doigts,  le  chatouillement  du  creux  de 
la  main  et  surtout  de  l'aisselle. 

Au  troncetaux  membres  inférieurs,  les  réflexes  les  mieux  connus 
avec  leurs  centres  correspondants  sont  : 

Le  réflexe  cpi^aslriquc IX''  segment  dorsal. 

—  abdominal .\I<'  segment,  dorsal. 

—  crcmastérien I't  scfrmenl  iondjaire. 

—  bulbo-ca\eineii\  ..  II1«  segment  sacré. 

—  cutané  plantaire...  \''  segment  londiaire.  I'"'',  II'' segments  sacrés. 

Il  faut  les  rechercher  sur  un  sujet  non  prévenu  et  dont  les  muscles 
sont  relAchés.  La  première  précaution  à  prendre  est  de  fermer  les 
yeux  du  sujet  à  examiner;  il  est  en  outre  préférable  de  ne  pas 
explorer  successivement  des  régions  symétriques  de  fa(;on  à  détour- 
ner l'allenlion,  et  à  éviter  l'association  de  mouvements  volontaires 
aux  mouvements  réflexes. 

Réflexe  plantaire.  —  Les  muscles  de  la  jambe  et  du  pied  sont  en 
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élat  de  relâchement  complet  :  le  malade  est  examiné  au  lit,  la 
jambe  légèrement  iléchie  sur  la  cuisse,  le  membre  inférieur  en  rota- 
tion externe,  le  pied  repose  sur  le  lit  par  son  bord  externe,  ou  bien 
la  jambe  est  légèrement  fléchie  et  maintenue  par  la  main  de  Texpé- 
rimentaleur,  tandis  que  l'autre  main  explore  la  région  plantaire. 
C.elle-ci  doit  être  excitée  sur  le  bord  externe,  sur  le  bord  interne, 
sur  le  milieu,  d'arrière  en  avant  ou  bien  encore  transversalement  au 
niveau  du  talon  antérieur;  chez  beaucoup  d'individus,  le  simple  con- 
tact ou  le  chatouillement  suffit  pour  provoquer  le  réflexe;  chez 
d'autres,  il  ne  se  produit  qu'à  la  piqûre. 

L'excitation  de  la  plante  du  pied  détermine  la  tlexion  des  orteils 
à  laquelle  s'associe  assez  souvent  la  contraction  du  tenseur  du  fascia 
lala  et  enfin  des  mouvements  brusques  de  retrait  du  membre  infé- 
rieur qui,  eux,  n'ont  pas  le  caraclère  de  mouvements  réflexes,  mais 
de  mouvements  de  défense.  La  flexion  plantaire  des  orteils  est  le 
phénomène  important  qui  doit  retenir  presque  exclusivement  l'atten- 
tion :  pour  l'obtenir  seule,  il  faut  commencer  par  des  excitations 
minima.  Le  réflexe  plantaire  peut  faire  défaut  chez  les  individus 
normaux  :  d'après  Glorieux,  il  manquerait  chez  20  à  '25  p.  100  des 
sujets  ;  d'après  Crocq,  c'est  une  proportion  exagérée  et,  en  s'astrei- 
gnant  aux  précautions  indispensables,  cet  auteur  l'a  trouvé  sur 
DO  à  95  p.  100  des  sujets  normaux.  D  après  les  recherches  de  l'un 
de  nous,  il  fait  défaut  à  l'état  normal  au  moins  10  fois  sur  100.  Parmi 
les  causes  d'erreur,  nous  mentionnerons  la  suivante  :  parfois  le 
mouvement  de  flexion  plantaire  des  orteils  se  fait,  mais  celui  des 
orteils  manque,  et  les  orteils,  entraînés  passivement  sur  la  face  anté- 
rieure de  la  jambe,  paraissent  se  mettre  en  extension,  alors  qu'il  n'en 
est  rien  (Crocq);  il  est  donc  important  de  surveiller  l'articulation 
tibio-tarsienne  et  de  l'immobiliser  au  besoin. 

Chez  les  enfants,  le  réflexe  plantaire  normal  est  différent  :  l'exci- 
tation de  la  plante  du  pied  est  suivie  de  l'extension  des  orteils;  l'ex- 
tension est  le  mouvement  habituel  dans  les  six  ou  les  douze  premiers 
mois  (Muggia,  Collier,  Crocq;;  après  cette  époque,  la  flexion  devient 
plus  fréquente,  mais  au  delà  de  deux  ans  on  peut  observer  encore 
l'extension;  d'après  Collier,  l'extension  n'est  pas  rare  jusqu'à  douze 
ans  pendant  le  sommeil.  En  résumé,  il  est  difficile,  pour  ne  pas  dire 
impossible,  de  fixer  exactement  làge  à  partir  duquel  le  réfiexe  plan- 
taire se  fait  normalement  en  flexion. 

Réflexe  abdominal.  —  C'est  la  contraction  des  muscles  de  la  paroi 
abdominale  succédant  à  l'excitation  de  la  peau  qui  la  recouvre  ou  à 
la  percussion  même  de  la  paroi:  dans  ce  dernier  cas  il  s'agit  plutôt 
d'un  réilexe  tendineux  que  d'un  réflexe  cutané.  Suivant  que  l'excita- 
tion porte  à  la  partie  supérieure  (réflexe  épigastrique),  moyenne  ou 
inférieure  (région  hypogastrique),  on  peut  voir  se  contracter  exclu- 
sivement les  parties  correspondantes  des  muscles  de  l'abdomen.  De 
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mrme  Oppenheim  distingue  dans  le  réllexe  abdominal  un  réflexe  sus- 
unibilical  elun  réflexe  sous-omhilicnl. 

Le  relriclienient  de  la  paroi  doil  rire  complet,  ce  qu'on  obtient  en 
mettant  le  malade  dans  le  décubilus  dorsal,  les  cuisses  légèrement 
fléchies. 

/ic/Ie.vc  crcindsiih-icn.  —  llest  recherchéégalement  dansledécubitus 
dorsal,  les  jambes  en  abduction  et  en  demi-flexion,  les  pieds  reposant 
sur  leur  bord  externe;  le  crémaster  doit  être  relâché. 

L'excitation  de  la  partie  supérieure  et  interne  de  la  cuisse  est  suivie 
de  lélévalion  bruscjue  du  testicule  ;  chez  quelques  individus  nor- 
maux, la  même  réaction  peut  être  obtenue  par  l'excitalion  de  diiïé- 
rentes  régions  de  la  jambe  et  du  pied.  Le  réflexe  crémastérien  est 
très  l'orl  chez  reniant  ;  il  est  au  contraire  faible  ou  fait  complètement 
défaut  chez  le  vieillard  ;  en  même  temps  que  le  crémaster  se  contracte 
et  que  le  testicule  s'élève,  on  peu  t  observer  une  contraction  abdominale. 

Béfîexe  de  l'aine  ou  inr/iiinfil  Gu^il  . —  Chez  la  femme,  la  même 
excitation  produit  la  contraction  des  fibres  inférieures  des  muscles 
de  la  paroi  abdominale. 

Réflexe  biiUio-caverneiix.  —  Il  se  traduit  par  une  contraction  du 
musclebulbo-caverneuxàlasuitederexcitalion  superficielle  du  gland. 

Réflexes  cutanés  pathologiques.  —  Réflexe  pi anlaire  pathologique. 
!Signe  des  orleilsou  signe  de  Ralnnski.  —  Habinski  a  démontré  que  dans 
les  maladies  de  la  moelle  dans  lesquelles  le  faisceau  pyramidal  est  inté- 
ressé, de  même  que  dans  l'hémiplégie  organique,  le  réflexe  plantaire 
eslleplus  souvent  modifié  :  au  lieu  de  se  fléchir,  les  orteils  exécutent 
un  mouvement  d'extension  sur  le  métatarse,  mais  le  réflexe  ne  se  fait 
pas  forcément  en  extension  ;  en  un  mot,  si  le  réflexe  en  extension 
existe,  on  peut  affirmer  qu'il  existe  une  lésion  ou  une  perturbation  du 
faisceau  pyramidal;  si  le  réflexe  se  fait  en  flexion,  on  ne  peut  en  tirer 
aucune  déduction  :  le  faisceau  peut  être  ou  ne  pas  être  intéressé.  En 
tout  cas,  jusqu'ici  aucune  observation  indiscutable  n'a  démontré 
qu'on  puisse  rencontrer  le  réflexe  plantaire  en  extension  dans  l'hys- 
térie. Son  existence  a  donc  une  valeur  de  premier  ordre,  lorsque  le  dia- 
gnostic est  hésitant  entre  une  paraplégie  organique  et  une  paraplégie 
fonctionnelle,  d'autant  plus  que  c'est  un  signe  précoce.  On  la  signalé 
parfois  dans  la  paralysie  infantile  et  dans  la  chorée  de  Sydenham. 

Dans  Ihémiplégie  cérébrale  ce  réflexe  a  également  une  grande 
valeur,  mais  en  général  il  mancjue  lorsqu'à  la  dégénérescence  du 
faisceau  pyramidal  due  à  la  lésion  cérébrale  vient  s'ajouter  une 
lésion  dr  la  couche  optique.  C'est  ainsi  que  le  signe  de  Babinski  fait 
ordinairement  défaut  dans  le  syndrome  thalanique    (J.   Dejerine). 

Dans  le  réflexe  en  extension,  il  y  a  extension  de  la  première  pha- 
lange sur  le  métatarse  et  de  la  phalangette  sur  la  phalange;  on  peut 
observer  plusieurs  variantes  :  1°  tous  les  orteils  se  mettent  en  exten- 
sion (réflexe  conqilet  i,  mais  le  mouvement  est  toujours  plus  net  pour 
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le  gros  orteil  ;  '2"  le  gros  orteil  se  met  seul  en  extension,  les  autres  en 
flexion  i  réflexe  dissocié)  ;  dans  ces  deux  cas,  ce  qui  est  le  plus  typi- 
que, c'est  l'extension  du  gros  orteil;  c'est  donc  elle  qui  caractérise 
le  signe  de  Babinski,  l'extension  des  auti'cs  orteils  n'est  ([u'accessoire 
(Crocq  . 

Tandis  que  le  réflexe  plantaire  normal  en  flexion  est  plus  fort 
quand  on  excite  la  partie  interne  de  la  plante  du  pied,  c'est  l'inverse 
qui  se  produit  pour  le  réflexe  en  extension  :  il  est  plus  fort  après 
l'excitation  de  la  partie  externe. 

Lorsqu'on  recherche  le  signe  de  Babinski,  il  ne  faut  donc  pas  se 
contenter  d'exciter  la  partie  interne  de  la  plante  du  pied;  dans  cer- 
tains cas,  en  eil'el,  l'excitation  de  cette  région  produit  un  réflexe  eu 
flexion,  alors  que  l'excitation  de  la  partie  externe  produit  un  réflexe 
en  extension.  Enfin,  exceptionnellement,  quel  que  soit  le  lieu  de  l'ex- 
citation, le  réflexe  se  fait  tantôt  en  extension  et  tantôt  en  flexion. 

L'excitation  des  orteils,  et  en  particulier  du  gros  orteil,  n'est  pas 
toujours  un  réflexe  exclusivement  [)lantaire,  en  ce  sens  que,  chez  les 
malades  qui  répondent  par  une  extension  du  gros  orteil  à  une  exci- 
tation plantaire,  le  même  mouvement  peut  avoir  lieu  si  on  excite 
un  territoire  cutané  quelconque  situé  sur  la  jambe,  voire  même  sur  la 
cuisse  ;  le  mouvement  réflexe  du  gros  orteil  est  dailleurs  un  phéno- 
mène sujet  à  beaucoup  de  bizarreries  ;  chez  quelques  malades,  l'exci- 
tation du  pied  ou  de  la  jambe  produit  l'extension,  alors  que  l'excita- 
tion de  la  cuisse  ou  del'abdomen  produit  la  flexion  (Babinski). 

Chez  d'autres  malades,  le  frottement  de  la  plante  du  pied  ne  pro- 
duit ni  la  flexion,  ni  l'extension  des  orteils,  mais  un  mouvement 
dabduction  des  orteils  (Babinski);  c'est  ce  phénomène  que  Dupré  a 
appelé  le  signe  de  l'éventail. 

Nous  avons  exposé  plus  haut  la  valeur  sémiologique  du  signe  de 
Babinski.  Il  n'y  a  qu'une  petite  réserve  à  faire  pour  les  cas  dans 
lesquels  il  existe  une  atrophie  ou  une  paralysie  des  muscles  fléchis- 
seurs des  orteils,  tandis  que  la  motiiité  des  muscles  extenseurs  est 
intacte,  comme  cela  s'observe  quelquefois  dans  les  poliomyélites 
ou  les  polynévrites  :  le  réflexe  se  fait  en  extension  malgré  l'absence 
de  toute  perturbation  du  faisceau  pyramidal; on  peut  alors  admettre 
que  les  centres  répondent  à  lexcitation  cutanée  parles  muscles  avec 
lesquels  ils  sont  encore  en  relation  atialomique  et  physiologique. 

A  côté  du  signe  de  Babinski  et  comme  phénomènes  de  même 
signification,  mais  plus  inconstants,  il  convient  de  ranger  le  réflexe 
de  Schaefer  et  le  réflexe  d'Oppenheim. 

Réflexe  de  Srhae fer.  — Le  pincement  du  tendon  li'Achille  en  son 
milieu  ou  au  niveau  du  tiers  supérieur  produit  chez  les  gens  sains 
une  flexion  plantaire  du  pied  et  du  gros  orteil  :  il  ne  donne  lieu  qu'à 
une  faible  impression  douloureuse.  Dans  quelques  cas  d'aflection 
spasmodique,  Schaefer  a  constaté,  au  contraire,  la  flexion  dorsale  des 


128     l)i;jj;mM:i:i  THOMAS.  — MALADIES  DELA. MOKLLEÉPINIERE. 

doij^ls  el  In  conlraflion  du  muscle  jambier  antérieur;  en  outre,  la 
douleur  provofiuée  par  le  pincemenlélailbeauroupplus  vive  que  chez 
les  f^ens  sains. 

D'après  Babinski,  le  réflexe  de  Schaefer  ne  serait  pas  un  réflexe  tendi- 
neux ou  du  moins  exclusivement  tendineux,  parce  qu'on  peut  obtenir 
la  même  réaction  en  pinçant  la  peau  dans  le  voisinage  du  tendon 
ii'Achille  :  il  serait  à  rapprocher  du  réflexe  en  extension  du  gros 
orteil,  obtenu  chez  certains  malades  par  l'excitation  de  divers  terri- 
toires cutanés  de  la  cuisse  ou  de  la  jambe. 

Réflexe  d'Oppenheim.  —  Lorsque,  chez  un  individu  sain,  on  pro- 
mène assez  vigoureusement  le  manche  du  marteau  ou  le  pouce 
sur  la  face  interne  de  la  jambe  et  de  haut  en  bas,  on  observe  ordi- 
nairement la  flexion  plantaire  des  orteils,  plus  rarement  celle  du 
pied,  ou  bien  l'on  n'enregistre  aucun  mouvement. 

Au  contraire,  dans  les  états  spasfiques,  on  observe  une  flexion  dor- 
sale du  pied  et  l'extension  des  orteils  :  la  contraction  n'a  lieu  dans 
certains  cas  que  dans  le  muscle  jambier  antérieur  et  le  long  exten- 
seur du  ])ouce;  dans  d'autres,  dans  tous  les  muscles  extenseurs. 

Réfle.re  fémoral  de  Remah  ou  pseudo-phénomène  du  r/enou  de  Wesl- 
plial.  —  L'excitation  limitée  à  un  territoire  de  la  face  antérieure  de  la 
cuisse  provoque  une  flexion  des  trois  premiers  orteils,  puis  l'extension 
du  pied  sur  la  jambe  et  enfin  l'extension  de  la  jambe  sur  la  cuisse. 
Hemak  l'a  observé  dans  cinq  cas  de  lésion  Iransverse  ou  de  compres- 
sion de  la  moelle  dorsale. 

Parmi  les  phénomènes  du  même  genre,  on  peut  ranger  celui  qui  a 
été  observé  par  Babinski,  Muet  et  différents  aule\H-s  dans  les  mêmes 
conditions  :  si,  sur  une  malade  assise,  les  pieds  reposant  sur  le  sol, 
on  excite  les  téguments  de  la  cuisse  ou  de  la  jambe  par  le  passage 
d'un  courant  faradi(jue,  on  voit  le  pied  se  détacher  du  sol  et  la  cuisse 
exécuter  un  mouvement  de  flexion  sur  le  bassin.  Ce  mouvement 
réflexe  ne  s'observe  pas  sur  les  individus  sains,  ou  du  moins  excep- 
lionnellement,  mais  alors  le  mouvement  de  flexion  est  rapide  et  pré- 
sente tous  les  caractères  d'un  mouvement  volontaire  ;  ce  réflexe  existe 
même  chez  des  sujets  dont  la  sensibilité  à  la  douleur  et  à  la  tempé- 
rature est  très  afïaiblie  ou  même  disparue  dans  les  régions  excitées. 

Valeur  sémiologique  de  l'examen  des  réflexes  cutanés  normaux 
dans  les  maladies  de  la  moelle.  —  Les  variations  quantitatives  des 
réflexes  cutanés  normaux  peuvent-elles  fournir  des  données  impor- 
tantes dans  le  diagnostic  des  maladies  de  la  moelle? 

Chez  des  individus  indemnes  de  toute  aireclion  nerveuse,  ces 
réflexes  sont  susceptibles  de  varier  dans  de  telles  proportions,  au 
point  même  de  faire  défaut,  qu'on  ne  saurait  leur  accorder  une  grande 
valeur  :  ils  n'ont  ([uiin  intérêt  de  second  ordre. 

De  même  qu'à  la  suite  des  observations  de  IMarshall-Hall,  Jastrovitz, 
Rosenbach,  Nothnagel,  etc.,  on  a  admis  que  certains  réflexes  cutanés 
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sont  affaiblis  ou  abolis  dans  l'hémiplégie  cérébrale,  et  qu'après 
celles  de  Lion,  Schwartz,  Jendrassik,  Striimpell  et  surtout  celles  de 
Van  Gelîuchten,  la  plupart  des  auteurs  ont  reconnu  l'antagonisme 
des  rétlexes  tendineux  et  cutanés  dans  la  même  aflFection  ;  de  même 
quelques  auteurs  tendent  aujourd'hui  à  accepter  comme  un  fait  à  peu 
près  constant  le  même  antagonisme  dans  les  maladies  de  la  moelle  qui 
se  traduisent  par  une  exagération  des  réflexes  tendineux,  et  dans  les- 
quellesles  faisceaux  pyramidaux  sont  plus  ou  moins  intéressés  parla 
lésion.  Dans  tous  les  cas  de  tabès  spasmodiqueet  de  paraplégie  spas- 
modiquequ'il  a  examinés,  Van  Gehuchten  a  toujours  constaté,  à  côté 
de  l'exagération  des  rétlexes  tendineux,  l'abolition  complète  des 
réflexes  cutanés;  et,  fait  encore  plus  intéressant,  d'après  le  même 
auteur,  l'abolition  des  réflexes  cutanés  serait,  dans  certains  cas  de 
tabès  spasmodique  au  début,  plus  précoce  que  les  modifications 
des  réflexes  tendineux. 

C'est  ainsi  que,  chez  quelques  individus  se  plaignant  d'un  peu  de 
fatigue  dans  l'une  ou  l'autre  jambe  à  la  suite  d'une  marche  un  peu 
longue.  Van  Gehuchten  n'a  pas  hésité  à  porter  le  diagnostic  de  lésion 
médullaire,  en  constatant  l'abolition  du  réflexe  crémastérien  et  du 
réflexe  abdominal. 

Les  conclusions  de  Van  Gehuchten  ne  sauraient  être  admises  sans 
réserves,  car,  dans  l'antagonisme  qu'il  signale,  il  ne  faut  pas  s'attendre 
à  trouver  toujours  l'abolition  complète  des  réflexes  cutanés;  il  ne 
s'agit  bien  souvent  que  d'affaiblissement  ;  or  nous  avons  rappelé  plus 
haut  l'extrême  variabilité  des  réflexes  cutanés  à  l'état  normal. 

De  la  comparaison  des  réflexes  cutanés  et  tendineux,  l'exagération 
de  ces  derniers  est  donc  le  seul  fait  qui  conserve  une  valeur  réelle. 
Certes,  il  ne  faut  pas  négliger  l'examen  des  réflexes  cutanés  qui  font 
très  souvent  défaut  dans  certaines  maladies  de  la  moelle,  et  il  faut  tenir 
compte  dans  une  certaine  mesure  de  l'absence  totale  ou  unilatérale 
des  réflexes  cutanés,  mais  leurs  variations  devront  être  considérées 
comme  des  symptômes  et  non  comme  des  signes.  En  tout  cas,  lors- 
qu'ils font  défaut,  il  faut  s'enquérir  très  soigneusement  de  l'état  de 
la  sensibilité  dans  la  région  excitée  et  de  l'état  des  muscles  qui  répon- 
dent à  l'excitation,  car,  au  cours  des  aftections  de  la  moelle,  les 
réflexes  cutanés  peuvent  être  altérés  pour  trois  raisons  :  diminution 
ou  suppression  des  excitations  venant  de  la  périphérie  (lésions  des 
racines  postérieures  ou  de  leurs  arborisations  terminales;  tabès), 
diminution  ou  suppression  des  incitations  centrales  allant  à  la  péri- 
phérie (lésions  des  racines  antérieures  ou  des  cellules  ganglionnaires  ; 
poliomyélites,  syringornyélie),  enfin  modifications  dans  les  centres 
médullaires  et  leurs  voies. 

Il  ne  faut  pas  perdre  de  vue,  d'autre  part,  que  certaines  maladies 
de  la  moelle  qui,  dans  leur  période  d'état,  se  traduisent  par  l'abolition 
des  réflexes  cutanés,  peuvent  occasionner  à   leur  début  l'exaltation 
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(les  mt-'mcs  rrllexes,  et  la  «liriiculté  d'inlerprélalion  est  encore  ici  la 
même  en  raison  de  leur  variabilité  à  l'état  normal. 

En  résumé,  ce  qui  doit  importer  le  plus  au  clinicien,  c'est  moins 
la  constatation  brute  de  réllexes  cutanés,  forts,  faibles  ou  nuls,  que 
celle  d'une  variation  (juantilative  faite  chez  un  môme  individu.  Les 
modilications  des  réllexes  cutanés  ont  une  valeur  diagnosti<pje  beau- 
couj)  plus  grande,  lorsqu'elles  sont  unilatérales. 

En  présence  d'une  atVection  de  la  moelle,  il  ne  faut  pas  se  borner 
à  rechercher  les  réllexes  qui  ont  leur  centre  dans  cet  organe,  et  on 
sait  limporlance  quil  y  a  à  examiner  les  réllexes  bulbaires  i  voile  du 
palais,  massétersi,  les  réllexes  pupillaires.  Parmi  ces  derniers,  il  en 
est  un  qui  a  son  centre  au  niveau  de  la  huitième  cervicale,  de  la  pre- 
mière et  de  la  deuxième  dorsale  (^centre  cilio-spinal).  c'est  le  réflexe 
pupillaire  à  la  douleur  ;  il  consiste  en  une  dilatation  de  la  pupille 
provoquée  par  toute  excitation  douloureuse  :  une  lésion  déiruisant 
le  centre  cilio-spinal  abolit  le  réflexeen  même  temps  quelledélermine 
le  myosis  avec  rétrécissement  de  la  lente  palpébrale  et  enophlalmie; 
ces  symptômes  accompagnent  assez  souvent  une  atrophie  musculaire 
dont  la  topographie  est  semblable  à  celle  de  la  paralysie  radiculaire 
inférieure  du  plexus  brachial. 

Réflexes  osseux.  —  Les  réflexes  osseux,  c'est-à-dire  les  contrac- 
tions musculaires  obtenues  par  la  percussion  de  certains  territoires 
osseux,  ont  été  étudiés  par  Hechterew,  Hertolotti.  Valobra,  Strumpell; 
Noica  et  Strominger  ont  consacré  récemment  à  leur  étude  un  travail 
important  '  190()  .  Chez  les  sujets  normaux,  ces  réllexes  ne  sont  pas 
constants.  Chez  les  enfants,  entre  cinq  et  douze  ans,  ces  réllexes 
existent  dans  les  deux  tiers  des  cas  ;  ils  sont  déjà  moins  fréquents 
chez  l'adulte  et  diminuent  encore  de  fréquence  et  d'intensité  chez  le 
vieillard. 

Dans  les  maladies  du  système  nerveux  et  de  la  moelle  en  parti- 
culier, les  réllexes  osseux  subissent  des  variations  de  même  ordre  que 
les  réllexes  tendineux  :  c'est-à-dire  qu'ils  apparaissent  ou  qu'ils  s'exa- 
gèrent dans  les  alTections  spasmodiques,  dans  les  maladies  où  les 
faisceaux  pyramidaux  sont  intéressés. 

Réflexes  des  membres  supérieurs.  —  La  percussion  de  l'apophyse 
slyloïde  du  radius  sur  son  bord  externe  produit  une  contraction  du 
biceps  et  du  long  supinateur,  avec  tlexion  de  l'avant-bras  sur  le  bras; 
c'est  le  réttexe  le  plus  constant  chez  les  sujets  normaux  et  c'est  aussi 
cekii  dont  l'exagération  se  constate  le  mieux  dans  les  états  patho- 
logiques. 

La  percussion  de  l'apophyse  styloïde  du  cubitus  (de  préférence  sur 
la  face  postérieure)  |)ro(luitune  contraction  dans  la  masse  des  muscles 
épilrochléens,  le  tendon  du  grand  palmaire  fait  une  saillie  très  nette 
suivie  de  la  llexion  du  poignet  et  <les  doigts.  Ce  réflexe  est  analogue 
au  réflexe  carpo-métacarpien  <le  Hechterew  :  ce  réflexe  consiste  dans 
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une  flexion  des  doigls  si  on  percute  la  face  dorsale  du  carpe  et  les 
parties  voisines  du  métacarpe. 

Lorsqu'on  frappe  Tépicondyle,  ou  constate  une  contraction  des 
fibres  claviculaires  du  deltoïde  ou  mrme  de  tout  le  deltoïde;  la  con- 
traction peut  être  assez  forte  pour  écarter  le  coude  du  tronc  ;  enfin, 
•si  le  réflexe  est  exagéré,  toute  la  masse  musculaire  de  l'épaule  se 
<!ontracte  et  celle-ci  se  soulève. 

Le  choc  de  Tépitrochlée  a  pour  conséquence  la  contraction  du 
■triceps;  lorsque  le  réflexe  est  fort,  l'avant-bras  s'étend  sur  le  bras  et 
les  faisceaux  du  deltoïde  peuvent  eux-mêmes  se  contracter. 

Réflexes  des  membres  inférieurs.  ■ —  A  la  percussion  de  la  tubérosité 
interne  du  tibia  correspond  une  adduction  du  genou. 

A  la  percussion  de  la  tubérosité  antérieure  du  tibia  ou  de  la  malléole 
interne,  du  tubercule  de  Gerdy  ou  de  la  tête  du  péroné,  correspond 
une  contraction  des  muscles  demi-tendineux  et  demi-membraneux; 
on  peut  encore  l'obtenir  en  frappant  le  bord  externe  du  talon.  Quand 
•on  frappe  la  malléole  externe,  c'est  le  triceps  sural  qui  répond  et 
quelquefois  après  lui  les  péroniers  latéraux  et  le  biceps. 

Si,  après  avoir  placé  le  malade  dans  le  décubitus  latéral,  on  lléchil 
la  cuisse  sur  le  bassin  et  la  jambe  sur  la  cuisse,  et  qu'on  percute  la 
crête  iliaque  sur  sa  partie  moyenne,  on  observe  de  même  une  con- 
traction des  muscles  de  la  région  postérieure  de  la  cuisse  triceps, 
<lemi-tendineux,  demi-membraneux). 

Troubles  viscéraux.  —  Les  troubles  respiratoires  sont  carac- 
térisés par  une  dyspnée  croissante  à  mesure  que  les  muscles  inspi- 
rateurs sont  successivement  paralysés;  la  respiration  est  ralentie, 
les  inspirations  sont  lentes  et  pénibles,  les  expirations  sont  brèves  et 
suivies  d'une  pause  longue.  Lorsque  l'origine  du  nerf  phrénique 
(quatrième  paire  cervicale)  est  atteinte,  le  diaphragme  est  paralysé  et 
l'asphyxie  s'ensuit.  Une  destruction  des  parties  supérieures  de  la 
moelle  peut  encore  agir  en  supprimant  les  fibres  (jui  établissent  les 
<:oramunications  entre  les  centres  respiratoires  et  le  centre  bulbaire. 
Pendant  la  période  irritative  des  lésions  médullaires  cervicales,  la 
<lyspnée  est  spasmodique  et  ressemble  à  l'asthme. 

Les  troubles  cardiaques  sont  plus  rares  :  la  syncope  a  été  néanmoins 
<Iuelquefois  signalée  au  cours  des  myélites,  mais  peut-être  la  maladie 
se  propage-l-elle  alors  simultanément  au  bulbe  et  aux  nerfs  crâniens. 
Les  troubles  inleslinaux  sont  assez  fréquents;  les  vomissements 
ont  été  plusieurs  fois  signalés  dans  les  lésions  de  la  moelle  cervicale, 
les  crises  gastriques  sont  propres  au  tabès  et  seront  étudiées  avec  lui. 
Enfin  les  myélites  et  le  tabès  donnent  lieu  soit  à  de  la  rétention,  soit  à 
de  l'incontinence,  suivant  qu'il  y  a  paralysie  intestinale  ou  contracture 
des;  sphincters  (lésion  transverse  incomplète  delà  région  dorsale),  ou 
bien  ([u'il  y  a  paralysie  des  sphincters  lésion  de  la  région  sacrée 
détruisant   le  centre  du  sphincter   anal);    à  côté  de   ces  troubles 
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•  ligeslifs    puremeuL  mécaniques,  il  en  est  d'autres  d'orif^Wne   vaso- 
inolricc  :   lellc  la  diarrhée   labéli(iue  avec  ou  sans  coliques   inlcs- 

linales. 

Les  troubles  vcsicaux  se  voient  encore  plus  souvent  ;  ds  sont  de 
deux  ordres,  soit  sensilifs,  soit  moteurs. 

Les  troubles  sensitifs  consistent  soit  en  besoins  impérieux,  soit  en 
mictions  douloureuses,  ou  bien  encore  en  l'absence  totale  du  besoin 
d'uriner.  Les  troubles  moteurs  résultent  soit  de  la  parésie  du  muscle 
vésical,  soit  de  la  paralysie  ou  de  la  contracture  du  sphincter. 
La  parésie  du  muscle  vésical  se  traduit  cliniquement  par  la  réten- 
tion d'urine  et  l'incontinence  par  regorgement;  la  paralysie  du 
sphincter,  par  l'incontinence  vraie  d'urine;  la  contracture,  par  la 

rétention. 

Les  troubles  delà  miction  s'observent  non  seulement  dans  les 
destructions  des  centres  réflexes  correspondants  (le  centre  vésical 
se  trouve  dans  le  cône  médullaire,  c'est-à-dire  dans  la  partie  sacrée 
de  la  moelle  :  la  limite  inférieure  en  est  formée  par  l'origine  de  la 
(juatrième  racine  sacrée,  la  limite  supérieure  ne  dépasse  pas  beau- 
coup la  troisième  racine  sacrée),  mais  encore  dans  les  interruptions 
plus  ou  moins  complètes  de  la  moelle  au-dessus  d'eux  :  dans  le 
premier  cas,  il  y  a  incontinence;  dans  le  second,  il  y  a  le  plus  souvent 

rétention. 

Les  troubles  rjènilaux  sont  presque  toujours  accompagnés  de 
troubles  vésicaux;  ils  sont  caractérisés  par  un  atTaiblissement  ou 
une  abolition  de  la  puissance  génitale. 

Lorsque  la  région  sacrée  est  lésée,  il  n'existe  plus  d'érection  ni 
d'éjaculalion,  les  centres  correspondants  étant  détruits  ;  dans  les  cas 
de  lésion  transverse  de  la  région  cervicale  ou  dorsale  supérieure,  on 
a  noté  parfois  chez  les  sujets  jeunes  du  priapisme.  Dans  les  lésions 
transverses  de  la  région  dorsale  inférieure,  l'inappétence  sexuelle, 
l'érection  nulle  ou  incomplète  sont  ])lus  habituelles. 

Le  tableau  suivant  donne  la  localisation  des  centres  trophiques  de 
l'appareil  génilo-urinaire  et  des  muscles  de  l'anus. 

liulbo-caverneux \  ^i^,,^.,^^     auxiliaires  ) 

Ischio-caverneiix f      ^^  rcrcclion  et  ilo  >  HI''  i-acinc   anlcrievii-e  sacroe. 

Sphincler  de  ru.-ètro. C     y--      ,^^^;^,^ \ 

Transversc  du  pennée }         "  l 

Uelevcur  de   l'anus IH^  et  IV-' )  racines  sacrées. 

Sphincter  de  l'anus IIL'  et  1\  "^ ) 

Centres  de   IV-reclion. )  ,„,.  gpg„ienl  sacré. 

—  de    l'éjaculalion. . .  .  ^ 

—  (!''  sphincter  anal..;m,    _.,   jye  segments  sacrés. 

—  du  sphincter  vésical.  ^ 

Troubles  vaso-uioteurs.  —  Le  rôle  de  la  moelle  dans  le 
purpura  dit  mijclopalhique  est  encore  assez  incertain  ;  par  contre, 
les  troubles  vaso-moteurs  ont  été  souvent  observés  au  cours  des 
maladies  de  la  moelle,  soil,  au  début  de  la  maladie,  la  rougeur  et 
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l'élévation  de  température  des  parties  paralysées,  soit  la  cyanose  et  le 
refroidissement  à  une  époque  plus  éloignée. 

Certaines  myélopathies  (syringomyélie)  s'accompagnent  parfois 
d'oedèmes,  soit  périarticulaires  (œdèmes  liés  aux  arlhropathies),  soit 
irrégulièrement  distribués  dans  le  territoire  de  la  paralysie,  appa- 
raissant et  disparaissant  assez  vite,  remarquables  par  leur  dureté  et 
leur  coloration  bleuâtre.  La  position  du  membre  doit  entrer  en  ligne 


Fig  101.  —  Escarres  du  sacrum  et  de  la  Icsse  dans  un  cas  de  pacliyniéniagite 
cervicale  de  cause  indéterminée  chez  une  femme  de  tren(e  ans,  non  syphilitique, 
ayant  déterminé  une  paralysie  avec  atrophie  des  membres  supérieurs  et  une 
l^araplégie  spasmodiquc  des  membres  inférieurs.  Malgré  la  gravité  des  sym- 
|)t"mes  généraux  et  l'étendue  des  escarres,  la  cicatrisation  s'est  très  bien  faite 
la  paralysie  et  l'atrophie  des  membres  supérieurs  ont  disparu,  la  paraplégie  des 
membres  inférieurs  s'est  beaucoup  améliorée  et,  deux  ans  après  le  début  de 
l'alTection,  la  malade  marchait  avec  des  béquilles.  (Salpêtrière,  1906.) 


de  compte,  et,  dans  les  syringomyélies  à  mains  ballantes,  il  existe 
un  œdème  dur  et  chronique  de  la  main  et  des  doigts  désigné  jiar 
Marinesco  sous  le  nom  de  main  succulente  et  qu'il  considère  comme 
propre  à  la  syringomyélie.  Cette  opinion  n'a  pas  prévalu,  car  on  peut 
retrouver  en  effet  le  même  aspect  dans  d'autres  atïeclions  de  la 
moelle,  du  cerveau  et  même  des  muscles,  dans  l'hémiplégie  (Gilbert 
et  Garnier),  ainsi  que  dans  les  mains  ballantes  des  atrophiques  par 
myélopathie  (Dejerine)  ou  par  myopathie  (Mirallié). 

Dans  les  cas  de  inyélomalacie  à  marche  aiguë  ou  subaiguc  par 
artérite  syphilitique,  on  peut  observer  parfois  un  œdème  plus  ou 
moins  marqué  des  membres  inférieurs. 
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\j'  (lermographisme  a  clé  fréquemment  constaté  au  cours  des 
mvélopalhies. 

Trouhlos  trophiqiics.  —  Ils  peuvent  se  localiser  sur  les  articu- 
lations, sur  les  os,  sur  les  léi^umenls. 

Les  troubles  articulaires  sont  bien  connus  actuellement  sous  le 
nom    i\'(trl/iropalhics    ncrreiiscs. 

Elles  surviennent  sans  douleur,  entraînent  des  déformations 
considérables,  des  luxations,  tous  les  tissus  périarticulaires  parli- 
cipent  à  la  lésion  ;  les  altérations  des  épiphyses  peuvent  être  soit 
atrophi(|ue>.  soit  hypertropliiques. 

Les  troubles  trophiques  osseux  consistent  soit  en  fractures  spon- 
tanées par  raréfaction  du  tissu  osseux,  soit  en  atrophies  des  os,  soit 
en  productions  ostéophyticjues.  Les  fractures  spontanées  sont 
surtout  caractérisées  par  leur  mode  de  début  ;  elles  surviennent  en 
eiîet  sans  cause  occasionnelle,  ou  à  la  suite  d'un  effort  musculaire 
insignifiant,  sans  traumatisme,  et  sont  généralement  indolores;  elles 
se  consolident  parfois  assez  vite. 

Les  arlhropathies  et  les  fractures  spontanées  appartiennent  presque 
exclusivement  à  la  symptomatologie  du  tabès  et  de  la  syringomyélie. 

Les  troubles  trophiques  cutanés  le  plus  souvent  observés  sont 
les  escarres  du  décubilus  aigu,  Tichtyose,  Tatrophie  ou  l'hypertro- 
phie du  système  pileux,  les  altérations  des  ongles,  les  maux  perfo- 
rants, les  panaris,  le  zona,  Thémiatrophie  faciale  progressive. 

Dans  les  maladies  spinales,  l'escarre  apparaît  sur  la  ligne  médiane 
au  niveau  du  sacrum  (fig.  101);  si  elle  est  unilatérale,  elle  affecte  le 
côté  anesthésié. 

On  peut  en  observer  encore  aux  trochanters,  à  la  face  interne  des 
genoux,  au  talon,  voire  même  au  niveau  des  parois  abdominales  et 
sur  la  face  dorsale  du  pied. 

Examen  du  liquide  céphalo-rachidien.  —  Ponction  lom- 
baire. —  Lorsque  les  méninges  molles,  arachnoïde  et  pie-mère,  sont 
enilammées,  soit  primitivement,  seules  ou  en  même  temps  que  le 
tissu  nerveux,  soit  secondairement,  au  cours  des  affections  médul- 
laires et  cérébrales,  le  liquide  céphalo-rachidien  subit  le  contre-cou|> 
de  l'inllammation  méningée.  Il  contient  des  éléments  cellulaires  qui 
l'ont  défaut  à  l'état  normal.  Simultanément  sa  composition  chimique 
se  modifie,  soit  par  des  variations  quantitatives  de  ses  éléments  halii- 
tuels,  soit  par  l'apparition  d'éléments  anormaux.  Enfin  on  peut  y 
trouver  des  microbes. 

Si,  malgré  les  investigations  cliniques  les  plus  minutieuses,  le 
diagnostic  reste  en  suspens,  il  peut  être  très  utile  de  procéder  à 
l'examen  chimique  et  cytologique  du  liquide  céphalo-rachidien. 
Nous  aurons  surtout  en  vue  l'examen  cytologique  du  liquide  céphalo- 
rachidien  ou  ci/l(idiagnos(ii\  qui  a  été  introduit  dans  l'exploration 
clini(iue  i)ar  Widal.  Sicard  et  Havaut. 
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Par  le  cylodiagnosLic,  c'esL-à-dire  par  la  recherche  des  éléments 
cellulaires,  on  peut  s'assurer  que  les  méninges  sont  ou  ne  sont  pas 
irritées,  voire  même,  dans  quelques  cas,  de  quelle  nature  est  l'irrita- 
tion. Le  cytodiagnostic  fournit  môme  des  renseignements  précieux 
sur  la  localisation  de  la  maladie;  selrouve-l-on,  par  exemple,  en  pré- 
sence d'un  syndrome  radiculaire,  la  constatation  de  leucocytes  dans 
le  liquide  céphalo-rachidien  plaide  en  faveur  d'une  lésion  des  racines 
entre  le  ganglion  rachidien  et  la  moelle. 

Lorsque  le  praticien  hésite  entre  une  affection  purement  fonc- 
tionnelle et  une  maladie  organique,  une  simple  ponction  de  la  cavité 
sous-arachnoidienne  est  susceptible  de  lever  tous  les  doutes  et  de 
révéler  des  lésions  que  l'examen  clinique  était  impuissant  à  mettre 
en  lumière. 

Ponction  lombaire.  —  II  est  facile  d'atteindre  la  cavité  sous- 
arachnoidienne  i^Ouincke)  et  d'obtenir  l'écoulement  du  liquide  céphalo- 
rachidien. 

La  cavité  sous-arachnoïdienne,  qui  contient  le  liquide  céphalo- 
rachidien,  n'est  pratiquement  abordable  que  dans  la  région  lom- 
baire, pour  deux  raisons  : 

1°  La  moelle  descend  dans  le  canal  vertébral  jusqu'à  la  deuxième 
vertèbre  lombaire  :  toute  ponction  faite  au-dessus  de  cette  vertèbre 
risquerait  de  l'endommager. 

2"  Pour  entrer  dans  le  canal  vertébral,  il  faut  traverser  les  espaces 
intervertébraux  et  ceux-ci  ne  sont  facilement  accessibles  que  dans  la 
région  lombaire,  parce  qu'ils  y  acquièrent  de  plusgrandes  dimensions. 

La  technique  est  des  plus  simple. 

]"  Instrument.  —  Un  seul  :  une  aiguille  en  platine  solide,  longueur 
9  centimètres,  diamètre  extérieur  1  millimètre,  diamètre  intérieur 
6  dixièmes  de  millimètre  ;  il  est  important  que  la  lumière  soit  étroite, 
de  manière  à  éviter  un  écoulement  trop  rapide  du  liquide.  L'une  de 
ses  extrémités  est  taillée  en  biseau  court  et  pointu,  l'autre  doit 
s'adapter  sur  l'embout  d'une  seringue  de  Pravaz.  Elle  doit  être  munie 
d'un  fil  de  platine  qui  la  pénètre  dans  toute  sa  longueur. 

11  est  presque  inutile  d'ajouter  qu'elle  doit  être  soigneusement  sté- 
rilisée, soit  à  l'autoclave,  soit  à  l'ébuUition  pendant  dix  minutes. 
Enfin  il  est  bon  d'avoir  à  sa  disposition  un  petit  tube  en  caoutchouc 
qui  puisse  s'adapter  sur  le  pavillon  de  l'aiguille  et  qui  a  pour  but  de 
régler  à  volonté  la  rapidité  de  l'écoulement,  mais  cela  n'est  pas  abso- 
lument indispensable. 

'2°  Position  a  donner  au  malade.  —  La  ponction  peut  être  faite  dans 
deux  attitudes:  soit  le  décubitus  latéral,  c'est  l'attitude  la  plus  avan- 
tageuse pour  le  malade,  soit  la  position  assise,  la  plus  avantageuse, 
parce  que  la  plus  commode,  pour  l'opérateur.  Dans  la  position  assise, 
il  est  plus  facile  de  bien  orienter  l'aiguille,  et  nous  conseillons  vive- 
ment aux  débutants  de  pratiquer   les  premières   ponctions  sur  un 
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malade  assis.  Le  mieux  est  de  faire  asseoir  le  malade  sur  le  bord  du 
lit,  les  jambes  pendant  en  dehors  ou  de  préférence  les  pieds  reposant 
sur  une  chaise  :  la  tète  et  le  tronc  sont  fortement  inclinés  en  avant 
par  un  aide  ou  bien  le  malade  fait  de  lui-môme  le  gros  dos,  dans  le 
but  d'obtenir  le  plus  grand  degré  de  flexion  de  la  colonne  vertébrale 
et  la  plus  large  béance  de  l'espace  dans  lequel  il  faut  ponctionner;  le 
médecin  se  tient  à  l'autre  bord.  Dès  que  l'aiguille  a  pénétré,  il  est 
facile  de  faire  passer  doucement  le  malade  de  la  position  assise  au 
décubilus  dorsal.  Si  le  malade  est  dans  le  décubitus  latéral,  il  doit 
être  rapproché  le  plus  possible  du  bord  du  lit,  de  façon  à  bien  exposer 
son  dos  à  la  lumière  :  les  jambes  sont  fortement  fléchies  sur  les 
cuisses,  les  cuisses  sur  le  bassin,  la  tête  est  également  fléchie  en 
avant  et  le  mouton  tend  à  rejoindre  les  genoux  :  c'est  l'atlilude  en 
chien  de  fusil;  dans  le  cas  où  le  malade  ne  pourrait  prendre  ou  con- 
server de  lui-même  cette  position,  un  aide  devra  y  veiller. 

3"    SlKCIî    DE    LA  PONCTION.  —    PoiNT    DF,   R1:PÈRE.    La    pOUCtioU   CSt 

généralement  faite  dans  l'espace  qui  sépare  la  quatrième  vertèbre 
lombaire  de  la  cinquième.  Une  ligne  horizontale  menée  par  les  deux 
crêtes  iliaques  rencontre  l'extrémité  postérieure  de  l'apophyse  épi- 
neuse de  la  quatrième  vertèbre  lombaire  et  correspond  au  quatrième 
espace  :  c'est  le  point  de  repère.  Les  premières  fois,  on  pourra 
marquer  le  point  apophysaire  au  nitrate  d'argent. 

i"  Ponction.  —  La  ponction  peut  être  faite  soit  sur  la  ligne  mé- 
diane dans  l'espace  interépineux,  soit  latéralement,  immédiatement 
en  dehors  de  l'apophyse  épineuse  ;  la  ponction  latérale  est  la  plus 
recommandée  à  cause  de  la  résistance  qu'olï're  le  ligament  inter- 
épineux. 

A.  Ponction  lalèrale.  —  Le  champ  opératoire  étant  savonné  à  la 
brosse,  puis  lavé  à  l'alcool  et  enfin  à  l'éthcr  avec  un  tampon  qui 
sera  maintenu  qucl([ues  secondes  afin  d'aneslhésier  la  peau,  les 
mains  de  l'opérateur  étant  soigneusement  désinfectées,  laiguille  est 
saisie  entre  le  pouce  et  l'index,  appliqués  à  6  centimètres  du  bec  ; 
elle  est  implantée  brusquement  dans  la  peau  h  quelques  millimètres 
(de  5  millimètres  à  1  centimètre  au  maximum)  en  dehors  du  point 
marqué  ;  après  un  temps  darrêt,  elle  franchit  doucement  et  progres- 
sivement les  plans  aponévroti(|ues,  inclinée  en  dedans  vers  la  ligne 
médiane  el  1res  légèremenl  en  haul.  Bientôt  elle  donne  aux  doigts 
une  sensation  de  résistance  spéciale  ofl'erte  par  le  ligament  jaune  ; 
lorsque  cette  résistance  est  vaincue,  l'aiguille  pénètre  presque 
aussitôt  dans  la  cavité  sous-arachnoïdienne  et  le  liquide  s'écoule 
goutte  à  goutte. 

La  distance  parcourue  par  l'aiguille  est  de  i  à  0  centimètres  chez 
l'adulte.  Si,  à  (>  centimètres,  rien  ne  s'écoule,  même  après  avoir 
employé  les  petits  procédés  signalés  plus  loin,  il  faut  changer  l'incli- 
naison de  l'aiguille  et  la  déplacer  :  elle  a  fait  fausse  route. 
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B.  Ponclion  médiane.  —  Chez  Tenfant,  la  ponction  est  pratiquée  sur 
la  ligne  médiane  au-dessous  de  l'apophyse  épineuse  de  la  quatrième 
vertèbre  lombaire  ;  le  ligament  interépineux  n'olîre  chez  lui  aucune 
résistance.  La  pénétration  d'une  simple  aiguille  de  Pravaz  en  platine 
suffit;  elle  n'a  qu'à  franchir  une  distance  variant  de  1  centimètre  et 
demi  à  3  centimètres,  suivant  l'âge  de  l'enfant  ;  chez  le  nouveau-né, 
la  distance  qui  sépare  la  peau  de  la  cavité  sous-arachnoidienne  est 
de  12  millimètres  (Bonnaire). 

D'ailleurs,  la  ponction  médiane  peut  être  également  pratiquée 
chez  l'adulte,  immédiatement  au-dessous  de  la  quatrième  apophyse 
épineuse.  L'aiguille  est  directement  dirigée  en  avant;  elle  trouve  plus 
de  résistance  que  dans  la  ponction  latérale  et  elle  traverse  souvent 
le  ligament  jaune  sans  donner  de  sensation  spéciale,  mais  il  n'y  a 
pas  à  se  préoccuper  de  la  diriger  en  dedans  et  en  haut,  comme  dans 
la  ponction  latérale  :  cette  double  inclinaison  est  souvent  exagérée 
par  les  débutants  et  l'aiguille  vient  buter  contre  les  lames  vertébrales 
ou  l'insertion  de  l'apophyse  épineuse  ;  il  suffît,  il  est  vrai,  pour 
réussir,  de  retirer  doucement  l'aiguille  et  delui  donner  une  meilleure 
inclinaison. 

On  peut  ponctionner  également  dans  l'espace  sacro-lombaire  ou 
dans  le  troisième  espace.  Ces  espaces  sont  faciles  à  repérer,  en 
partant  de  l'apophyse  épineuse  de  la  quatrième  vertèbre  lom- 
baire. 

L'inconvénient  de  donner  une  double  inclinaison  à  l'aiguille  dans 
la  ponction  latérale,  l'avantage  de  diriger  directement  l'aiguille  vers 
la  partie  la  plus  large  de  l'espace  interlamellairc  dans  la  ponction 
médiane  nous  font  donner  la  préférence  à  celte  dernière. 

y  Écoulement  du  liquide.  —  Lorsque  le  liquide  s'écoule  goutte  à 
goutte,  il  n'y  a  pas  de  précautions  à  prendre;  mais  si  le  liquide  sort 
rapidement,  en  jet,  il  faut  de  temps  en  temps  arrêter  l'écoulement 
avec  le  doigt  ou  adapter  le  petit  tube  de  caoutchouc  sur  l'aiguille  ; 
•en  le  comprimant  plus  ou  moins  vigoureusement,  on  arrêtera  ou  on 
ralentira  l'issue  du  liquide.  Deux  complications  peuvent  surgir  : 

l"  L'écoulement  ne  se  produit  pas.  —  Pourtant  la  distance  parcourue, 
la  sensation  de  liberté  que  donne  l'aiguille  aux  doigts,  laissent 
présumer  qu'elle  est  bien  engagée  dans  la  cavité  sous-arachnoidienne  : 
il  suffit  alors  de  prendre  le  fil  de  platine  et  de  s'en  servir  comme 
d'un  mandrin;  souvent  cette  petite  manœuvre  réussit;  l'aiguille 
obturée  par  un  fragment  de  chair  se  débouche  et  le  liquide  suit  le 
mandrin.  Dans  le  cas  où,  malgré  ce  procédé,  le  liquide  ne  s'écou- 
lerait pas,  il  faut  déplacer  l'aiguille  ou  l'introduire  dans  un  autre 
espace. 

"2°//  s'écoule  du  sang.  —  Il  faut  attendre  l'écoulement  des  premières 
gouttes.  Quelquefois,  à  la  quatrième  ou  cinquième  goutte,  le  lifjuide 
s'éclaircit  et  le  sang  fait  place  au  liquide  céphalo-rachidien.  Sinon  il 
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suflil  pai-l'oi.s  (J'iiilroduiio  un  peu  pins  prorondément  l'aiguille  pour 
(jue  rijémorragic  s'arnHe  ;  dans  ce  cas,  le  sang  provient  presque 
loujours  des  plexus  veineux  dure-mériens  :  r.iiguilie  s'est  arrêtée 
au  niveau  d'une  veine  qu'elle  a  déchirée. 

Enfin  le  liquide  qui  s'écoule  peut  conserver  le  même  caractère 
liéniorragi(iue  pendant  toulc  la  durée  de  la  ponction  :  c'est  qu'il 
existe  du  sang  en  suspension  dans  le  liquide  céphalo-rachidien.  On 
verra  plus  loin  à  quel  moyen  on  peut  avoir  recours  pour  faire  le 
diagnostic  entre  l'hémorragie  préexistante  de  la  cavilé  sous-arach- 
noïdienne  et  l'hémorragie  accidentelle  due  à  la  ponction. 

3"  Après  la  ponction.  —  Lorsque  l'on  a  prélevé  la  ({uantité  de 
liquide  jugée  suffisante,  l'aiguille  est  enlevée  rapidement,  d'un  seul 
coup:  on  a|)[)lique  sur  la  i)i(pire  une  goutle  de  teinture  d'iode  ou  un 
peu  de  collodion. 

Il  faut  mettre  le  malade  dans  le  décubilus  dorsal  et  le  laisser  au  lil 
pendant  vingt-quatre  heures  ;  on  peut  môme,  à  la  rigueur,  surélever 
les  pieds  et  la  partie  inférieure  du  corps:  c'est  le  meilleur  moyen 
d'éviter  la  céphalée,  les  nausées  et  les  vomissements,  les  syncopes 
qui  ont  été  signalés  à  la  suite  de  la  ponction  lombaire.  (Test,  en 
somme,  une  intervention  sans  danger,  à  la  condition  de  suivre  à  la 
lettre  les  prescriptions  précédentes. 

Examen  histologique  du  liquide  céphalo-rachidien.  —  Cytodiagnos- 
tic.  —  Lexamen  histologiijue  du  li(iuidc  céphalo-rachidien  est  celui 
([ui  a  le  plus  d'importance  au  point  de  vue  du  diagnostic  et  celui 
<pii  est  le  plus  couramment  fait,  surtout  en  ce  qui  concerne  les 
maladies  de  la  moelle. 

Technique  nu  cytodiagnostic  (Widal,  Sicard  et  Ravaut).  —  On 
laisse  écouler  les  premières  gouttes  et  on  recueille  3  à  4  centimètres 
cubes  de  licpiide  céphalo-rachidien  dans  un  tube  de  verre  effilé  et 
stérilisé. 

Ce  tube  est  centrifugé  dans  un  appareil  à  tours  rapides,  tel  que  le 
cenlrifugeur  de  Krause  ou  de  Cogit.  H  est  ensuite  décanté,  et  pour 
cela,  après  l'avoir  renversé,  on  le  laisse  égoulter  le  plus  longtemps 
possible. 

Le  tube  est  maintenu  renversé,  et  avec  une  pipette  capillaire  dont 
la  pointe  est  dirigée  en  l'air,  c'est-à-dire  vers  le  fond  ilu  tube,  on 
dissocie  le  culot  de  cenlrifugation  qui  n'est  pas  toujours  apparent. 
La  pipette  se  charge  par  capillarité  dune  très  petite  quantité  de 
liquide,  qui  est  immédiatement  déposée  sur  deux  ou  trois  lames 
el  sur  un  champ  de  2  à  3  millimètres  carrés. 

Les  lames  sont  séchées  à  la  température  ambiante  ou  à  l'étuve 
î\  37°  ;  on  llxe  à  l'alcool-élher  (mélange  à  parties  égales). 

Coloration  par  1  un  des  procédés  suivants  :  éosine-hématéine, 
thionine,  bleu  de  Unna  ou  triacide  d'Ehrlich. 

Examen  à  laide  de  l'ubjectif à  immersion. 
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A  l'état  normal,  les  éléments  cellulaires  sont  extrêmement  rares 
dans  le  liquide  céplialo-rachidien  et  on  n'en  trouve  guère  qu'un  ou 
deux  par  champ  microscopi(|ue  ;  ce  sont  ordinairement  des  lympho- 
cytes. 

A  l'état  pathologique,  les  lymphocytes  peuvent  être  en  très  grand 
nombre,  mais  assez  fréquemment  ils  sont  peu  nombreux;  il  existe 
en  somme  des  lymphocytoses  discrètes  et  des  lymphocytoses  con- 
fluentes. 

Elles  ne  sauraient  avoir  toutes  les  deux  la  même  valeur  diagnos- 
tique :  en  tout  cas  il  paraît  difficile  d'établir  d'une  manière  précise  le 
nombre  minimum  de  lymphocytes  à  partir  duquel  commence  la 
lymphocytose  pathologique.  Dansleur  article  du  l'raité  de  pathologie 
générale,  Widal  et  Ravaut  affirment  que,  pour  conclure  à  la  lym[)ho- 
cytose,  il  faut  que  les  éléments  soient  tellement  confluents  que 
l'hésitation  ne  soit  pas  possible.  D'autre  part,  dans  leur  article  paru 
la  même  année  dans  la  Revue  neurologique  (30  mars  lyoïVj,  Widal, 
Sicard  et  Ravaut  écrivent  que  pour  conclure  il  faut  que  les  éléments 
soient  suffisamment  abondants  pour  que  l'hésitalion  ne  soit  pas 
possible.  On  doit  trouver  six  à  dix  éléments  sur  certains  champs  de 
l'objectif  à  immersion.  En  adoptant  ces  chiffres,  on  est  sûr  d'être 
au-dessous  de  la  vérité. 

Palhogénie.  —  Ce  ne  sont  pas  seulement  des  lymphocytes  que 
l'on  rencontre  dans  le  liquide  céphalo-rachidien,  mais  encore  des 
polynucléaires  ;  ceux-ci  se  voient  surtout  dans  les  processus  aigus. 
L'espèce  des  leucocytes  varie  encore  d'ailleurs  suivant  la  nature  de 
la  maladie. 

Laissant  de  côté  tout  ce  qui  se  rapporte  à  l'étude  des  méningites 
aiguës  et  renvoyant  aux  divers  articles  de  ce  Traité  pour  ce  qui 
concerne  les  résultats  du  cytodiagnostic  pour  chaque  atïection,  nous 
devons  nous  demander  quelle  signification  il  faut  accorder  à  la 
lymphocytose  ou  à  la  polynucléose,  tant  au  point  de  vue  physiolo- 
gique et  pathogénique  qu'au  point  de  vue  du  diagnostic. 

D'après  Widal,  Sicard  et  Ravaut,  le  polynucléaire  seul  trahit  par 
sa  présence  un  état  congestif  ou  infiammatoire.  Le  lymphocyte  est 
le  témoin  d'un  simple  processus  d'irritation  de  la  pie-mère. 

La  lymphocytose  suit  la  polynucléose  dans  l'évolution  des  ménin- 
gites aiguës  ou  des  processus  dégénératifs  à  début  brusque  des  centres 
nerveux,  voire  même  des  irritations  aseptiques  des  méninges  linjec- 
lion  de  cocaïne  en  solution  hypolonique  dans  la  cavité  sous-arach- 
noïdienne). 

La  lymphocytose  s'observe  au  cours  de  diverses  atï'ections 
chroniques  du  système  nerveux  central  (quel  qu'en  soit  le  siège), 
surtout  lorsque  la  pie-mère  participe  au  processus  chronique 
dinflaramalion  ou  d'irritation.  On  voit  apparaître  les  lymphocytes 
dans  le  liquide  céphalo-rachidien,   au  cours  de  la  syphilis,  dès  la 
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période  secondaire;  le  plus  souvent  il  existe  simultanément  des 
accidents  cutanés,  voire  môme  des  accidents  nerveux  tels  que  la 
céphalée  :  mais  la  lymphocytose  peut  exister  en  dehors  de  toute 
manifeslalion  nerveuse. 

Envisagée  dans  ses  rapports  avec  la  pathologie  des  centres  nerveux, 
elle  doit  être  considérée  comme  l'indice  d'un  processus  chronique. 

En  résumé,  la  lymphocytose  n'est  nullement  spécifique  d'une 
maladie  quelconque  du  système  nerveux  central  :  elle  appartient  tout 
aussi  bien  aux  maladies  du  cerveau,  du  bulbe  et  de  la  protubérance 
([u'à  celles  de  la  moelle.  On  peut  seulement  déduire  de  sa  présence 
((u'il  se  passe  quelque  chose  d'anormal  dans  le  liquide  céphalo- 
rachidien. 

Lorsqu'on  hésite,  vu  l'insuffisance  des  symptômes  cliniques, 
entre  une  maladie  fonctionnelle  ou  une  maladie  organique  des 
centres  nerveux,  la  lymphocytose  devra  donc  faire  pencher  la  balance 
vers  cette  seconde  hypothèse.  De  môme,  chez  un  malade  atteint  d'une 
névralgie  ou  dune  névrite,  elle  contribue,  concomitamment  avec 
d'autres  signes,  à  mettre  en  cause  les  racines  rachidiennes  dans  leur 
trajet  sous-arachnoïdien.  Et,  comme  elle  est  particulièrement 
fréquente  et  abondante  au  cours  de  la  syphilis  nerveuse  elle  devient 
en  même  temps  une  indication  précieuse  pour  dépister  l'origine  de 
la  maladie  et  formuler  une  thérapeutique  rationnelle.  Une  lympho- 
cytose abondante  constatée  chez  un  syphilitique  doit  toujours  être 
envisagée  comme  une  menace  de  localisation  sur  le  système  nerveux 
central  et  commander  un  traitement  en  conséquence. 

Quoique  moins  fréquente  que  la  lymphocytose  au  cours  des 
maladies  de  la  moelle,  la  polynucléose  ne  mérite  pas  moins  d'être 
mentionnée.  C'est  une  manifestation  des  maladies  aiguës  du  système 
nerveux,  des  maladies  à  début  brusque,  lorsque  les  méninges  parti- 
cipent au  processus  inflammatoire  :  elle  a  été  inronstamment  signalée 
au  début  de  la  poliomyélite  antérieure  aiguë  de  l'enfance.  Dans  le 
cours  des  maladies  chroniques  des  centres  nerveux,  la  polynucléose 
coïncide  ordinairement  avec  des  poussées  inflammatoires  ou  des 
périodes  de  recrudescence,  et,  à  ce  point  de  vue  encore,  elle  fournit 
des  indications  précieuses. 

Dans  les  hémorragies  des  méninges  et  du  névraxe,  le  liquide 
céphalo-rachidien  contient  du  sang  en  plus  ou  moins  grande  quantité. 
La  ponction  lombaire  donne  issue  à  un  liquide  franchement  sangui- 
nolent, ou  seulement  jaunâtre  ;  il  ne  faut  pas  confondre  le  premier 
avec  un  li(|uidc  normal  auquel  le  sang  se  serait  accidentellement 
mélangé  au  moment  de  la  piqûre.  Plusieurs  signes  permettent  d'éviter 
celte  erreur.  Si  le  liquide  est  réellement  sanguinolent,  recueilli  dans 
trois  tubes,  il  conserve  la  même  teinte  (Tuffier  et  Miliani.  Les 
hématies  se  déposent  au  fond  du  tube  ;  après  centrifugation,  il  reste 
coloré  ou  laqué  (Widal  et  Sicard),  Au  contraire,  si  le  mélange  est 
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accidentel,  le  premier  lube  est  plus  coloré  et  le  sang  se  coagule  après 
la  ponction  ;  après  centrifugation,  le  liquide  devient  clair  comme 
l'eau  de  roche. 

Enfin  on  peut  encore  déceler  dans  le  liquide  céphalo-rachidien 
des  éléments  cellulaires  provenant  de  néoplasmes  des  méninges.  Il 
ne  faut  pas  oublier  qu'à  l'état  normal  on  y  rencontre  souvent  de 
grandes  cellules  arachnoïdiennes. 

Jusqu'ici  l'examen  physique,  chimique  ou  bactériologique  du 
liquide  céphalo-rachidien  a  fourni  des  renseignements  moins  inté- 
ressants dans  les  maladies  de  la  moelle  proprement  dites.  Toutefois 
il  y  aurait  lieu  de  faire  des  cultures  du  liquide  céphalo-rachidien 
prélevé  dans  le  cas  de  maladie  aiguë,  de  myélite  aiguë  par  exemple 
ou  d'alTections  semblables.  Divers  microbes  ont  été  signalés  dans  le 
zona  (  Achard  et  Lœper,  Dopter,  Achard,  Laubry  et  Lœper),  mais  il 
y  a  presque  autant  de  résultats  négatifs  ([ue  de  résultats  positifs. 

PHYSIOLOGIE   GÉNÉRALE. 

<•  La  moelle  épinière  n'est  pas  seulement  un  organe  detransmission, 
c'est  encore  un  organe  à  fonctions  propres,  spéciales,  indépendantes, 
pouvant  s'exercer  sans  l'intervention  des  parties  centrales,  intra- 
craniennesdu  système  nerveux  :  c'est,  en  un  mot,  un  véritable  centre 
de  réception  impressive  et  de  réflexion  motrice.  »  (Vulpian.) 

Quand  on  envisage  la  moelle  à  un  point  de  vue  purement  physio- 
logique, il  y  a  lieu,  en  effet,  de  faire  la  distinction,  si  nettement 
établie  par  Vulpian,  de  lorgane  de  transmission  et  de  centre;  mais  si 
les  recherches  expérimentales  doivent  tendre  à  dissocier  ces  deux 
manières  d'être  de  la  moelle,  il  ne  peut  être  question  ici  que  de  tirer 
des  faits  pathologiques  un  enseignement  général  sur  les  fonctions 
de  la  moelle  humaine.  Les  connaissances  dont  nous  sommes  rede- 
vables à  la  physiologie  expérimentale  ne  sont  pas  d'ailleurs  intégra- 
lement applicables  à  l'homme  ;  les  conditions  expérimentales  ne  sont 
pas  davantage  comparables  aux  conditions  pathologiques  ;  sans  rien 
retrancher  de  l'importance  des  faits  expérimentaux,  voilà  deux 
raisons  suffisantes  pour  rester  autant  que  possible  sur  le  terrain  de 
la  pathologie  humaine  et  nous  borner  à  chercher  à  dégager,  des 
faits  anatomo-cliniques,  quelques  lois  générales  de  physiologie 
normale. 

La  moelle  et  la  sensibilité.  —  Les  impressions  reçues  de  la 
périphérie  sont  transmises  à  la  moelle  par  l'intermédiaire  des  racines 
postérieures.  La  pathologie,  à  elle  seule,  aurait  suffi  à  prouver  la 
justesse  de  cette  loi  établie  expérimentalement  sur  l'animal  par 
Magendie.  En  effet,  lorsque  les  racines  postérieures  sont  lésées,  que 
ce  soit  primitivement  ou  secondairement  (dégénérescences  secon- 
daires), il  existe  des  troubles  de  la  sensibilité  dans  les  territoires 
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iiinervrs  par  les  racines  malades.  Lorsque  la  lésion  est  irritative, 
elle  se  traduit,  en  dehors  de  toute  excitation  périphéiicjue,  par  des 
phénomènes  douloureux  ou  par  des  sensations  anormales,  particu- 
iièreraent  fré(|uents  dons  le  tabès,  le  mai  de  Potl,  le  cancer  vertébral, 
les  alVcctions  de  la  quevu;  de  ciievai,  les  radiculites.  Douleurs  et  sea- 
salions  peuvent  èlre  rapportées  à  la  peau,  aux  tissus  profonds,  voire 
même  aux  os.  et  aux  articulations,  ce  qui  démontre  déjà  que  les 
racines  postérieures  conduisent  les  impressions  périphériques  qui 
ont  été  enrej^islrées  dans  un  j)oint  (luelconcjue  du  corps  (plans  super- 
ficiels ou  profonds).  Lorsque  la  lésion  est  destructive  et  entraîne  la 
dégénérescence  ou  Tatrophie  des  racines  (les  mêmes  affections  signa- 
lées plus  haut  en  sont  encore  un  exemple),  elle  se  traduit  par  des 
troubles  objectifs  de  la  sensibilité,  depuis  la  diminution  simple  ou 
hypoesihésie  jus(iu'à  l'abolition  complète  ou  anesthésie  absolue,  et 
cela  pour  tous  les  modes  de  la  sensibilité  :  sensibilité  cutanée  (tactile, 
douloureuse,  thermifpiej,  sensibiliié  à  la  pression,  sensibilité  muscu- 
laire, osseuse,  articulaire,  etc.;  naturellement  toutes  les  sensations 
(|ui,  pour  se  produire,  exigent  la  collaboration  de  ces  divers  modes 
de  sensibilité,  telle  la  perception  stéréognoslique,  sont  émoussées 
ou  abolies,  au  prorata  des  altérations  survenues  dans  la  transmission 
de  ces  diverses  impressions  élémentaires. 

Localisations  sonsitives  spinales.  —  Comme  on  Ta  vu  plus 
haut,  les  fibres  îles  racines  postérieures  suivent,  aprèsleur  pénétration 
dans  la  moelle,  des  voies  différentes.  Les  unes  s'arborisent  dans  la 
corne  postérieure  (fll)res  courtes),  d'autres  dans  la  colonne  de  Clarke 
(fibres  moyennes),  d'autres  dans  la  corne  antérieure  (collatérales 
réflexes),  d'autres  enfin  montent  dans  les  cordons  postérieurs 
pour  se  terminer  à  Textrémité  inférieure  du  bulbe,  dans  les  noyaux 
<le  ("loll  et  de  Burdach  (fibres  longues). 

On  comprend  aisément  que  les  troubles  de  la  sensibiliié  ne 
s'observent  que  dans  les  afïections  spinales  qui  atteignent  soit  les 
racines  postérieures  à  leur  entrée  dans  la  moelle,  soit  les  cordons 
postérieurs  ou  la  substance  grise,  et  plus  spécialement  la  corne  posté- 
rieure. Au  contraire,  toute  affection  localisée  dans  les  cordons  antéro- 
latéraux  laisse  la  sensibilité  intacte  ;  c'est  un  fait  universellement 
admis,  une  seule  réserve  étant  faite  par  quelques  auteurs  pour  le 
faisceau  de  Gowers  sur  lequel  nous  reviendrons  plus  loin.  Il  est 
évident  que  toute  lésion  qui  interrompt  les  racines  immédiatement 
iiprès  leur  entrée  dans  la  moelle,  c'est-à-dire  après  la  traversée  de 
la  pie-mère  et  du  réseau  névrogliquesous-pie-mérien,  donne  lieu  aux 
tnêmes  altérations  de  la  sensibilité  qu'une  lésion  qui  interromprait 
les  racines  postérieures  entre  la  moelle  et  le  ganglion  rachidien.  De 
même  une  lésion  qui  détruirait  toute  une  moitié  de  la  moelle  sur 
la  hauteur  d'un  étage  radiculaire,  tout  en  respectant  l'entrée  de  la 
racine,   donnerait  lieu  aux   mêmes  troubles   sensitifs  dans  la  zone 
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même  de  distribution  périphérique  de  cette  racine,  que  si  la  racine 
elle-même  avait  été  sectionnée. 

La  clinique  a,  en  effet,  démontré  que  la  topographie  des  troubles 
de  la  sensibilité  cutanée  est  semblable  dans  les  lésions  de  la 
substance  grise  de  la  moelle  et  dans  celles  des  racines.  Les  anes- 
thésies  du  tronc,  d'origine  radiculaire  et  d'origine  médullaire,  se 
présentent  sous  la  l'orme  de  bandes  transversales;  celles  des  membres 
sous  forme  de  bandes  longitudinales  ;  la  description  clinique  en  a 
été  faite  plus  haut  :  rappelons  seulement  que  la  syringomyélie  eis 
l'hématomyélie,  qui  affectent  toujours  plus  ou  moins  la  substance 
grise  des  cornes  postérieures,  sont  plus  particuhèrement  favorables 
à  la  production  de  troubles  radiculaires  limités. 

La  topographie  radiculaire  des  troubles  de  la  sensibilité  dans  les 
affections  spinales,  que  l'anatomie  permet  d'envisager  comme  une 
nécessité  et  dont  la  clinique  a  récemment  démontré  l'existence,  a  été 
fotrt  longtemps  méconnue.  C'est  ainsi  qu'à  une  époque  à  laquelle  le» 
examens  de  la  sensibilité  étaient  moins  approfondis,  on  a  longtemps 
soutenu  que,  dans  la  syringomyélie,  les  troubles  de  la  sensibilité 
cutanée  pouvaient  se  présenter  sous  le  typesegmentaire,  atteignant 
soit  la  main,  soit  l'avant-bras,  soit  le  bras  à  la  manière  de  l'hystérie. 
11  est  juste  cependant  de  reconnaître  que,  dans  quelques  observations 
de  syringomyélie  publiées  avant  les  travaux  de  Max  Laehr,  on  trouve 
des  schémas  de  sensibilité  à  topographie  nettement  radiculaire. 
Ouoi qu'il  en  soit,  ix>^ur  les  observations  dans  lesquelles  la  topographie 
segmentaire  a  été  consignée,  peut-être  s'est-on  trouvé  en  présence 
d'associations  de  la  syringomyélie  et  de  l'hystérie,  peut-être  aussi 
s'est-on  contenté  d'un  examen  global,  sans  se  préoccuper  des  degrés 
de  l'anesthésie,  dont  les  variations  suivant  les  bandes  radiculaires 
n,' avaient  pas  encore  attiré  l'attention. 

Tout  en  admettant  que  les  affections  de  la  moelle  peuvent  donner 
lieu  à  des  anesthésies  à  topographie  radiculaire,  certains  auteurs, 
entre  autres  Brissaud,  admettent  que  les  troubles  de  la  sensibilité 
d'origine  spinale  peuvent  se  présenter  sur  les  membres  sous  le 
type  segmentaire.  D'après  cet  auteur,  les  groupes  cellulaires  de 
substance  grise  préposés  à  chaque  paire  rachidienne  seraient,  chez 
l'homme,  les  homologues  de  la  chaîne  ganglionnaire  des  annélides  et 
il  leur  donne  le  nom  de  métamères.  Les  métamères  spinaux  des 
membres  supérieurs  sont  également  superposés,  mais  la  projection 
cutanée  de  chaque  métamère  spinal  correspond  à  un  segment  de 
membre  perpendiculaire  à  son  axe  :  c'est  ainsi  que,  d'après  Brissaud, 
la  localisation  sensitive  spinale  de  la  main  siège  au  niveau  de  la 
première  paire  dorsale,  celle  de  l'avant-bras  enlre  la  huitième 
cervicale  et  la  première  dorsale,  celle  du  bras  au-dessus  de  la  hui- 
tième paire.  Or  les  troubles  de  la  sensibilité  dans  la  syringomyélie  et 
r  hématorayé  lie  se  présentent  avec  une  topographie  radiculaire  et  non 
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segmenlaire  et  nous  avons  vu  plus  haut  comment  l'anatomie  et  la 
clinique   étaient  en    contradiction  avec   cette    théorie. 

La  distribution  de  Tanesthésie  est  donc  la  môme,  qu'il  s'agisse  de 
lésions  de  la  moelle  ou  des  racines  correspondantes  :  les  limites  de 
chaque  territoire  radiculaire  empiètent  toujours  un  peu  sur  le 
territoire  de  la  racine  sous  ou  sus-jacente  (Sherrington)  ;  malgré 
cela,  chaque  racine  sensitive  innerve  une  région  de  la  peau  assez 
bien  déterminée  pour  qu'une  anesthésie  topographiée  suivant  une 
bande  radiculaire  permette  de  localiser  avec  une  grande  précision 
le  siège  de  la  maladie.  A  chaque  étage  médullaire  correspond  une 
représentation  de  la  sensibilité  équivalente  à  celle  de  la  racine  posté- 
rieure qui  y  pénètre. 

Voies  de  conduction  des  impressions  tactiles,  douloureuses  et 
thermiques.  —  Ouelle  voie  suivent  les  impressions  sensitives  dans 
la  moelle  ?  Une  fois  transmises  par  la  racine  postérieure  dans  l'étage 
correspondant  de  la  moelle,  toutes  les  impressions  suivent-elles  la 
même  voie  jusqu'aux  centres  supérieurs  ?  Existe-t-il  des  conducteurs 
différents  pour  les  divers  modes  delà  sensibilité  :  impressions  tactiles, 
douloureuses  et  thermiques  ?  Ce  problème  a  été  abordé  par  les 
physiologistes  et  par  les  cliniciens. 

Les  expériences  de  Schitï  semblaient  avoir  démontré  que  les 
impressions  douloureuses  et  thermiques  sont  transmises  par  la  sub- 
stance grise  et  les  impressions  tactiles  par  les  cordons  postérieurs  : 
après  une  section  transversale  complète  de  la  moelle  épinière  dans  la 
région  dorsale,  à  l'exception  des  faisceaux  postérieurs  qui  restent 
intacts,  Schilf  avait  remarqué  que  les  membres  postérieurs  et  la 
queue  ont  perdu  leur  sensibilité  à  la  douleur,  au  froid  et  au  chaud, 
à  la  pression  ;  au  contraire,  la  sensibilité  tactile  était  conservée.  Les 
résultats  de  ces  expériences,  que  beaucoup  d'autres  expérimentateurs 
n'ont  pu  vérifier,  ont  été  critiqués  par  Vulpian. 

On  i)eut  se  demander  avec  lui  sil  n'est  pas  possible  que  Schiff  n'ait 
pas  entièrement  divisé  la  substance  grise  et  si  une  faible  partie  de  cette 
substance  n'était  pas  demeurée  en  contact  avec  les  faisceaux  posté- 
rieurs; remarquons  en  passant  que  les  physiologistes  de  cette  époque 
ne  contrôlaient  pas  sur  des  coupes  histologiques  l'étendue  et  les 
limites  des  lésions. 

11  faut  cependant  reconnaître  que  la  pathologie  médullaire  a  fourni 
un  certain  nombre  d'arguments  favorables  à  la  théorie  de  Schiff  :  des 
lésions  strictement  limitées  à  la  substance  grise,  telles  que  la  syringo- 
myélic  et  l'hématomyélie,  produisent  le  plus  souvent  des  altérations 
des  sensibilités  douloureuse  et  thermique,  mais  respectent  la  transmis- 
sion de  la  sensibilité  au  contact  :  d'où  on  a  conclu  que  la  transmission 
des  deux  premiers  modes  de  la  sensibilité  se  fait  par  la  substance 
grise,  tandis  que  la  transmission  de  la  sensibilité  tactile  se  fait  par  la 
substance  blanche  et  plus  spécialement  par  les  cordons  postérieurs. 
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Tous  les  ailleurs  n'admeltentpas  que  les  impressions  douloureuses 
et  thermiques  soient  transmises  par  la  substance  grise.  Van  Gehuchten 
et  Brissaud  pensent  qu'elles  passent  parle  faisceau  deGowers,  mais 
c'est  là  une  opinion  qui  ne  résiste  pas  à  l'examen  des  faits.  Les  fibres 
les  plus  longues  du  faisceau  de  Gowers  se  terminent  dans  le  cervelet, 
ot  l'existence  de  troubles  de  la  sensibilité  douloureuse  et  thermique 
n"a  jamais  été  notée  à  la  suite  des  lésions  de  cet  organe.  D'autre  pari, 
Ferrier  et  Turner,  Mott  n'onl  jamais  constaté  aucun  trouble  de  ces 
modes  de  sensibilité  à  la  suite  des  sections  de  ce  faisceau.  Enfin, 
nombreux  sont  les  cas  où,  à  la  suite  de  lésions  transverses  de  la 
m.oelleépinière,  le  faisceau  de  Gowers  est  complètement  dégénéré  des 
deux  côtés,  sans  qu'on  ait  noté  pendant  la  vie  des  troubles  de  la 
sensibilité  douloureuse  et  thermique  comparables,  en  intensité,  à  ceux 
que  l'on  observe  lorsque  la  substance  grise  centrale  est  lésée  sur  une 
certaine  hauteur,  dans  la  syringomyélie,  par  exemple,  ou  dans 
Ihén^atomyélie. 

Par  contre,  il  n'est  pas  invraisemblable  que  la  substance  grise  serve 
à   la  transmission  de  la  sensibilité  tactile.  Dans  un   grand  nombre 
d'observations  de  syringomyélie  arrivées  à  une  phase  avancée  de  leur 
évolution, l'anesthésie  au  contact  a  été  signalée  dans  diverses  régions 
en  même  temps  que  l'anesthésie  thermique   et  douloureuse  :  il   est 
vrai  que,  dans  plus  d'un  cas,  les  cordons  postérieurs  ont  été  envahis 
par  la  gliose  ou  la  cavité,  mais  ce  n'est  pas  une  condition  indispen- 
sable. On  pourrait  à  la  rigueur  admettre  que  la  substance  grise  est 
d'autant   plus  facilement  suppléée  par  les  faisceaux  blancs  pour  la 
conduction  de  la  sensibilité  tactile  que  pour  celle  des  sensibilités  dou- 
loureuse et  thermique,  ou  bien  encore  qu'il  faut  moins  de  substance 
grise  pour  la  transmission  des  impressions  tactiles  que  pour  celle  des 
impressionsdouloureuseset  thermiques.  Qu'on  n'oublie  pas  davantage 
que  le  cordon  postérieur  peut  être  dégénéré  alors  que  la  sensibilité  tac- 
tileest  respectée  ou  fort  peu  touchée:  c'est  ce  qui  a  généralement  lieu 
dans  la  maladie  de  Friedreich.  Enfin,  si  on  compare  au  point  de  vue 
du  nombre  des  fibres  le  cordon  de  GoU  à  la  région  cervicale,  —  à  ce  niveau 
le  cordon  de  (  ioll  contient  toutes  les  fibres  longues  des  racines  lombaires 
et  sacrées,  —  et  l'ensemble  des  racines  lombo-sacrées  avant  leur  péné- 
tration dans  la  moelle,  on  peut  aisément  se  rendre  compte  que  le 
contingent  des  fibres  des  racines  lombaires  et    sacrées  qui   monte 
dans  le  cordon  postérieur  jusqu'au  bulbe  est  relativement  faible,  et  on 
s'imagine  difficilement  comment  le  cordon  postérieur  peut  assurer  à 
lui  seul  la  transmission  des  impressions  de  contact. 

Il  existe  des  cas  de  lésion  progressivement  extensive  de  la  sub- 
stance grise  dans  lesquels  la  sensibilité  thermique  et  la  sensibilité 
douloureuse  n'ont  pas  été  simultanément  troublées,  et  on  pourrait 
«Hre  tenté  d'imaginer  que  ce  ne  sont  [)as  les  mêmes  régions  de  la 
substance  grise  qui  conduisent  ces  deux  sortes  d'impression,  ou  bien 
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qu'elles  ont  chacune  dans  la  moelle  des  centres  d'élaboration  spéciaux. 
Mais  encore  une  fois  on  peut  objecter  que  des  conditions  do  transmis- 
sion, insulfisantos  |)Ourla  conduction  d'un  mode  delà  sensibilité,  sont 
cei)endant  suffisantes  pour  la  conduction  d'un  autre  mode  ;  il  est 
impossible  de  dire  à  quel  moment  physioloi^ique  une  sensation  de 
contact  se  transforme  on  sensation  douloureuse,  et  il  en  est  de 
môme  pour  une  sensation  dite  t/iermi(/iie,  (ju'il  s'agisse  du  froid  ou 
du  chaud  (Long).  M.  K.  iM'Donnell  avait  émis  à  ce  sujet  une  hypo- 
thèse ingénieuse  :  les  excitations  produites  sur  les  extrémités  péri- 
phériques des  nerfs  sensitifs  détermineraient  dans  les  tubes  nerveux 
des  ondulations  ou  des  vibrations,  et  le  caractère  de  ces  vibrations 
serait  dilférent  suivant  que  le  mode  d'excitation  varierait  lui-même. 
«  Le  même  tube  nerveux,  partant  de  la  peau,  pourrait  donc,  dans 
le,s  conditions  normales,  transmettre  au  centre  nerveux  les  ondes  qui 
produisent  l'idée  d'un  simple  contact,  ou  celles  qui  produisent  l'idée 
de  chaleur,  etc.  ». 

Il  ne  faut  pas  oublier  en  elVet(|ue  l'appréciation  delà  qualité  de  la  sen- 
sation ne  se  fait  pasdans  la  moelle,  mais  dans  le  cerveau  :  enunmotle& 
deux  facteurs  principaux  dont  dépend  la  qualité  de  la  sensation  sont  : 
1"  une  vibration  moléculaire  spécilique  ;  :2"  un  i)hénomène  psychique  : 
deux  phénomènes  qui  se  passent  en  dehors  de  la  moelle.  On  ne 
saurait  mieux  résumercequi  précède  qu'en  rappelant  les  conclusions 
formulées  })ar  Long  dans  sa  Ihèse  inaugurale  (1899)  : 

1"  11  existe  dans  la  moelle,  pour  les  impressions  sensitives  venues 
par  les  racines  postérieures,  des  moyens  de  transmission  complexes; 
la  substance  grise  en  est  l'élément  fonctionnel  principal.  Ce  que 
A  ulpianavaitdéjàex|)rimédela  façon  suivante:  »  La  substance  grise  est 
dans  la  moelle  épinière  la  voie  principale,  sinon  la  seule,  de  transmis- 
sion des  impressions  sensitives  à  l'encéphale  ». 

•2"  11  n'y  a  pas  lieu  d'admettre  que  les  sensations  dites  lacliles,  dou- 
loureuses, thermiques,  musculaires,  constituent  autant  de  fonctions 
distinctes  et  que  leur  conduction  médullaire  se  fait  par  des  systèmes 
de  neurones  spécialement  alï'eclésà  chacune  de  ces  fonctions. 

Il  est  vraisemblable  que  la  transmission  des  sensibilités  profondes 
(osseuse,  musculaire,  articulaire)  se  fait  par  les  mômes  voies,  et  il  n'y 
a  pas  li<Mi  d'admeltre  pour  elles  des  conducteurs  spéciaux. 

La  transmission  de  la  sensibilité  est-elle  directe  ou  croisée  ?  — 
(  lom  me  on  l'a  vu  plu  s  haut,  les  lésions  unilatérales  de  la  moelle  se  tradui- 
sent clini(pjement,  le  plussouvent,  par  uneparalysiedela  molilitéavec 
hyperesthésie  delà  sensibilité  du  ccMé  de  la  lésion  el  une  hémianes- 
tliésie  du  côté  opposé  ;  c'est  le  syndrome  de  Brown-Séquard  (1849  , 
du  nom  du  physiologiste  (jui  l'a  tout  d'abord  décrit  sur  l'animal. 
Brow  n-Sé(juard  en  avait  conclu  à  l'enlre-croisement  des  voies  de  la 
sensibilité  dans  la  moelle  ;  on  admit  tout  d'abord  que  les  collatérales 
des  racines  postérieures  se  terminent  dans  l'autre  côté  de  la  moelle, 
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après  avoir  traversé  la  commissure  postérieure.  Mais  les  recherches 
anatomiques  faites  avec  divers  procédés  de  coloration,  et  en  particu- 
lier avec  la  méthode  de  Golgi-Gajal,  les  dégénérations  secondaires 
consécutives  aux  lésions  ou  aux  sections  des  racines  postérieures 
réduisirent  à  néant  celte  hypothèse.  Les  fibres  des  racines  postérieures 
se  terminant  dans  le  même  côté  de  la  moelle,  Brissaud  modifia  le 
schéma  généralement  admis  :  d'après  lui,  ce  sont  les  cylindraxes 
des  cellules  de  la  corne  postérieure  qui  s'entre-croisent  dans  la  commis- 
sure postérieure  et  montent  dans  le  faisceau  laléral  croisé,  probable- 
ment dans  le  faisceau  de  Gowers  :  nous  avons  déjà  expliqué  quelques 
lignes  plus  haut  pourquoi  cette  hypothèse  ne  nous  semblait  pas 
admissible. 

Nous  ne  saurions  rappeler  ici  toutes  les  expériences  dont  les  résul- 
tats ont  été  invoqués  soit  à  l'appui,  soit  à  l'encontre  de  l'explication 
donnée  })ar  Brown-Séquard,  c'est-à-dire  l'entre-croisement  des  voies  de 
la  sensibilité;  elles  se  trouvent  longuement  exposées  dans  l'article 
Moelle  de  Vulpian  il).  Remarquons  pourtant,  avec  cet  auteur,  que 
l'hémisectiona  d'autant  moins  dinfluence  sur  les  membres  postérieurs 
qu'elle  est  faite  à  plus  grande  distance  de  la  région  lombaire.  Si  l'on 
répète  sur  un  chien  (Vulpian)  ou  sur  un  lapin  (Schitï)  l'expérience 
de  Van  Deen,  c'est-à-dire  si  on  pratique  une  hémi.section  de  la  moelle 
épinière  vers  la  partie  postérieure  de  la  région  dorsale  et  une  hémi- 
section de  la  moitié  opposée  dans  la  région  cervicale,  les  deux  mem- 
bres postérieurs  restent  sensibles,  même  si  l'une  des  deux  hémi- 
sections dépasse  un  peu  la  ligne  médiane. 

Parmi  les  expériences  plus  modernes,  nous  signalerons  celles  de 
Gotch  et  riorsley. 

Les  résultats  obtenus  par  ces  auteurs  ne  s'appliquent,  il  est  vrai, 
qu'aux  animaux  sur  lesquels  ils  ont  expérimenté  ;  mais,  comme  le 
syndrome  de  Brown-Séquard  a  été  observé  sur  l'animal  comme  chez 
l'homme,  et  que  les  recherches  de  Gotch  et  Horsley  ont  été  pour  la 
plupart  entreprises  sur  le  singe,  ces  expériences  nous  paraissent 
dignes  d'être  rapportées.  Gotch  et  Horsley  ont  recherché  les  modifi- 
cations électriques  qui  se  produisent  dans  les  différents  faisceaux  de 
la  moelle  dorsale,  lorsqu'on  excite  le  nerf  sciatique  ou  les  racines  pos- 
térieures du  plexus  lombaire.  La  modification  électrique,  dans  son 
ensemble,  indi([uela  quantité  d'énergie  nerveuse  qui  coule  le  long  de 
la  moelle  en  prenant  comme  point  de  départ  le  nerf  excité. 

Ils  ont  trouvé,  chez  le  chat  et  le  singe,  que  le  courant  de  l'intlux 
nerveux  dans  la  moelle  est  surtout  unilatéral  et  transmis  du  même 
côté  que  l'excitation  dans  la  proportion  de  S(>  p.  100  et  principalement 
par  la  colonne  postérieure.  On  peut  toutefois  se  demander  avec  eux 
si  les  courants  nerveux,  déterminés  par  une  excitation  électrique  du 

(1)  Dictionnaire  encyclopédique  des  sciences  mcdicales. 
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nerf  scialique,  ne  diffèrent  pas  par  leur  qualité  de  ceux  qui  sont 
produits  par  l'excitalion  des  oro^anes  sensilifs  périphériques.  Gotcli 
et  llorsley  ont  encore  reinar»iué  que,  si  on  excite  le  sciatique  chez 
un  chat  q'ui  a  subi  l'hémiseclion  plusieurs  mois  auparavant,  la  modi- 
fication électrique  de  la  moelle,  examinée  au-dessusde  Ihémisection, 
e<t  trois  lois  moins  forte  que  si  l'excitation  porte  sur  le  sciatique  du 
côté  opposé.  Ces  dilïérenls  faits  démontrent  <iue  les  courants  nerveux 
ascendants,  qui  accompagnent  l'excitation  des  racines  postérieures 
ou  du  nerf  sciatique,  suivent  surtout  le  même  côté  de  la  moelle. 
L'ensemble  de  ces  faits  prouve  qu'il  ny  a  pas  d'entre-croisement 
complet  dans  la  moelle.  D'ailleurs,  d'après  Motl,  qui  a  expérimente  sur 
le  singe,  les  impressions  douloureuses  et  thermiques  peuvent  être 
conduUes  par  les  deux  côtés  de  la  moelle,  mais  les  impressions  tac- 
tiles et  de  pression  seraient  surtout  conduites  par  le  même  côté. 

Il  ne  faut  pas  non  plus  perdre  de  vue  que,  dans  le  syndrome  de  Brown- 
Séquard,  l'hyperesthésie  du  côté  lésé  est  tout  aussi  intéressante 
que  l'anesthésie  croisée  ;  et  si  l'hyperesthésie  directe,  déjà  signalée 
par  Fodéré,  après  la  section  des  faisceaux  postérieurs,  semble  avoir 
été  toujours  constatée  après  une  lésion  unilatérale  de  la  moelle  i\ul- 
pian),  l'anesthésie  croisée,  au  contraire,  est  un  phénomène  très  variable 
d'intensité  d'un  animal  à  l'autre  et  elle  n'est  généralement  pas  absolue. 
Si  on  se  reporte  à  ce  qui  a  lieu  chez  l'homme,  on  relève  un 
nombre  considérable  d'observations  du  syndrome  de  Brown-Séquard, 
etla  majorité  des  faits  semble  plaider  pour  l'entre-croisement  total  ou 
presque  total  des  fibres  sensilives.  Mais  doit-on  chercher  seulement 
dans  une  disposition  anatomique  la  clef  de  ce  phénomène  ?  Doit-on 
faire  complètement  abstraction  de  la  mise  en  jeu  de  certaines  pro- 
priétés du  système  nerveux  qui  sont  inaccessibles  à  nos  moyens  d'in- 
vestigation ?  Nous  devons  pourtant  y  avoir  recours  quand  nous 
recherchons  la  cause  de  l'hyperesthésie,  et  Vulpian  considéra  même 
l'anesthésie  croisée  produite  par  des  lésions  médullaires  comme  un 
effet  (le  l'hyperesthésie  directe  due  à  ces  lésions. 

Brown-Séquard  a  compris  la  valeur  de  toutesles  critiques  apportées 
àsa  théorie  de  l'entre-croisementsensilif,  illa  abandonnée  à  son  tour. 
11  avait  remarqué,  en  etTet,  combien  étaient  embarrassants  les  résul- 
tats d'une  double  hémisection,  située  l'une  à  la  région  cervicale, 
l'autre  à  la  région  dorsale  du  côté  opposé;  il  avait  vu  également  que 
la  simple  piqûre  du  cordon  postérieur  suffit  pour  produire  de  l'hyper- 
esthésie directe  et  de  l'anesthésie  croisée  avec  une  paralysie  vaso- 
motrice  et  motrice  du  côté  hyperesthésié.  Les  mômes  symptômes 
peuvent  apparaître  encore  après  la  section  unilatérale  des  racines 
postérieures  des  nerfs  qui  se  rendent  à  la  partie  supérieure  de  la 
moelle  dorsale;  enlinlcs  varialionsqu'on  observe  d'un  animalàl'autre, 
la  (bsparilion  de  l'anesthésie  après  lélongation  du  nerf  sciatique  du 
côté  opposé  à  l'hémisection,   amenèrent  encore  Brown-Séquard   à 
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abandonner  la  théorie  de  l'entre-croisement  sensilif;  il  considéra 
désormais  l'aneslliésie  comme  un  phénomène  d'inhibilion  et  l'hyper- 
esthésie  comme  un  phénomène  de  dynamogénie.  Quoi  qu'il  en  soit,  il 
est  impossibleactuellementd'appuyer  sur  des  bases  solides  une  théorie 
quelconque  du  syndrome  de  Brown-Séquard,  surtout  quand  on  laisse 
de  côté  les  schémas  pour  ne  considérer  que  les  faits. 

Existe-t-il  dans  la  moelle  des  conducteurs  spéciaux  de  la 
sensibilité  pour  chaque  territoire  cutané  ?  —  Si  on  se  reporte  à 
ce  qui  a  été  exposé  précédemment  au  sujet  de  la  constitution  des 
cordons  postérieurs  et  des  terminaisons  des  racines  postérieures  dans 
la  moelle,  on  est  amené  à  accepter  dans  le  cordon  de  Goll  et  de  Bur- 
dach  non  seulement  une  systématisation  anatomique,  mais  encore 
une  systématisation  physiologique.  Les  fibres  du  cordon  postérieur  à 
la  région  cervicale  sont  groupées  suivant  leur  provenance  ;  les  fibres 
les  plus  postérieures  du  faisceau  de  Goll  représentent  les  prolon- 
gements ou  les  fibres  longues  des  racines  postérieures  sacrées  ;  en 
avant  d'elles  se  trouvent  les  fibres  longues  des  racines  lombaires,  et 
plus  en  avant  encore  les  fibres  longues  des  racines  dorsales  inférieures. 
Le  faisceau  de  Burdach  contient  tout  à  fait  en  dedans  les  fibres 
longues  des  racines  dorsales  supérieures,  et  plus  en  dehors  les  fibres 
longues  des  racines  cervicales  avec  une  situation  d'autant  plus 
externe  qu'il  s'agit  de  racines  plus  élevées.  Ciiaque  racine  fournit 
des  fibres  longues  qui  montent  jusqu'aux  noyaux  bulbaires, 
et  comme  chaque  racine  est  en  rapport  avec  un  territoire  cutané 
très  limité,  la  transmission  de  la  sensibilité  de  chaque  territoire 
cutané  dans  la  moelle  par  des  conducteurs  spéciaux  s'impose  presque 
comme  un  fait  des  plus  vraisemblable.  Mais,  comme  nous  l'avons  vu 
un  peu  plus  haut,  il  paraît  établi  que  c'est  la  substance  grise  qui 
joue  le  rôle  principal  dans  la  conduction  de  la  sensibilité,  et,  quand 
on  les  examine  de  près,  les  faits  analomo-cliniques  ne  concordent  pas 
avec  une  systématisation  aussi  parfaite.  Les  lésions  transverses  delà 
moelle  assez  accusées  pour  faire  dégénérer  les  cordons  postérieurs 
n'abolissent  pas  complètement  la  sensibilité  dans  les  territoires 
innervés  par  les  régions  sous-jacentes  de  la  moelle,  et  les  malades 
atteints  de  telles  lésions  n'ont  pas  toujours  perdu  la  faculté  déloca- 
liser leurs  sensations.  En  admettant  même  que  les  cordons  postérieurs 
jouent  un  rôle  dans  la  transmission  et  la  localisation  des  sensations, 
ils  ne  le  remplissent  pas  d'une  façon  exclusive. 

De  même,  une  destruction  assez  considérable  de  la  substance  grise 
peut  se  traduire  cliniquement  par  de  la  dissociation  de  la  sensibilité 
ou  des  anesthésies  totales  dans  les  territoires  cutanés  innervés  par 
cette  région,  sans  qu'il  existe  d'altérations  de  la  sensibilité  ailleurs. 
Ainsi,  dans  certains  cas  de  syringomyélie  dont  les  lésions  atteignent 
ordinairement  leur  maximum  dans  les  régions  cervicale  et  dorsale 
supérieure,  les  troubles  de  la  sensibilité  sont  plus  ou  moins  marqués 


J50     DJ:JERIM:  ET  THOMAS  —MAI.AIJII- SDK  LA  MOELLE  EPLMERE. 

sur  les  membres  supérieurs  et  sur  lelronc,  mais  ils  Tonl  complètement 
ou  presquecomplèlement  défauLsur  lesmembres  inférieurs. En  somme, 
—  et  c'est  là  un  fait  (l(''monlr(''  par  l'un  de  nous  eu  1899, —  pour  être 
perçues  les  excitations  périplx-riques  doivent  être  transmises  par  les 
racines  postérieures  dans  le  segment  correspondant  de  la  moelle  où 
elles  sont  enregistrées,  mais  au  delà  la  conduction  se  l'ait  plus  indif- 
l'éremment  par  la  substance  grise.  On  sait  également  que  dans  les 
compressions  de  la  moelle  une  réduction  énorme  de  cet  organe  peut 
avoii-  lieu  sans  que  la  sensibilité  soit  complètement  abolie  dans  les 
territoires  innervés  par  le  segment  de  moelle  sous-jacent  à  la  lésion. 
Tous  ces  laits  démontrent  de  quelles  suppléances  sont  capables  vis- 
à-vis  les  unes  des  autres  les  diverses  parties  de  la  moelle  en  général, 
et  de  la  substance  grise  en  particulier. 

En  résumé,  la  conduction  de  la  sensibilité  dans  la  moelle  paraît  se 
faire  indiiléremment  par  la  substance  grise  et  il  ne  semble  pas  qu'à 
chaque  territoire  cutané  corresponde  des  conducteurs  spéciaux  :  le 
rôle  exact  des  fibres  longues  des  cordons  postérieurs  dans  la  trans- 
mission ou  l'élaboration  des  sensations  est  encore  inconnu.  Le 
mécanisme  qui  préside  à  la  notion  de  localisation,  qui  accompagne 
toute  sensation,  n'est  pns  davantage  élucidé.  Peut-être  la  qualité 
même  de  la  sensation  varie-t-elle  avec  le  lieu  excité  et,  comme  pour 
les  divers  modes  de  la  sensibilité,  faut-il  tenir  compte  de  la  nature,  de 
l'intensité,  de  la  longueur  ou  de  la  duréedes  vibrations  moléculaires? 
N'oublions  pas  non  plus  que  la  faculté  de  localiser  est  étroitement 
subordonnée  à  l'intervention  des  centres  supérieurs  et  doit  être 
considérée  comme  un  processus  psychique. 

En  outre,  une  conclusion  tout  aussi  importante  découle  des  consi- 
dérations précédentes  :  c'est  qu'il  est  difficile  d'assigner  un  rôle  précis 
à  le!  faisceau  ou  à  telle  partie  de  la  substance  grise  de  la  moelle  dans 
l'élaboration  ou  la  transmission  de  telle  ou  telle  excitation.  C'est 
que  dans  la  moelle,  comme  d'ailleurs  dans  la  plupart  des  centres 
nerveux,  les  suppléances  sont  fréquentes  et  qu'il  faut  toujours  les 
avoir  présentes  à  l'esprit  quand  on  veut  se  baser-  sur  des  faits  ana- 
tomo-cliniques  pour  en  tirer  des  déductions  physiologiques.  Les 
suppléances  sont  plus  faciles  pour  la  transmission  de  la  sensibilité 
que  pour  celle  de  la  motilité;  elles  sont  plus  aisées  lorsque  les  lésions 
ont  une  évolution  lente  que  si  elles  ont  un  début  brusque  ou  une 
évolution  rapide,  comme  si  les  parties  épargnées  par  la  maladie  se 
léduquaient  peu  à  peu,  au  fur  et  à  mesure  de  la  disparition  des 
autres  éléments.  En  i-(*sumé,  pour  inliniment  supérieurs  que  sont  les 
renseignements  de  la  méthode  anatomo-clini(}ue  à  ceux  de  la 
physiologie  expérimentale,  ils  sont  encore  quel(|ue  peu  relatifs  et  ils 
sont  plus  d'une  fois  impuissants  à  nous  révéler  le  pourijuoi  des 
contradictions  appai-entes  des  faits;  ils  nous  apportent  plus  souvent 
des  présomptions  (|ue  des  démonstrations  absolues. 
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La  moelle  centre  trophiqiie.  —  L'importance  et  la  fréquence 
■des  troubles  trophiques  dans  la  sémiologie  des  afïections  de  la  moelle 
démonliont  linfluence  qu'exerce  la  moelle  sur  la  nutrition  de  la 
plupart  des  tissus.  Ces  troubles  ont  été  passés  en  revue  à  propos  de 
la  Sémiologie. 

Cette  influence  irophique  ne  se  manifeste  qu'après  la  naissance, 
car  l'absence  complète  de  la  moelle  n'empêche  pas  le  développement 
normal  des  tissus,  comme  le  prouve  l'examen  des  monstres  amyélen- 
céphales  (Leonowa).  Remarquons  également  en  passant  que 
l'absence  congénitale  de  certains  muscles  ne  semble  pas  tenir  à  une 
anomalie  de  développement  de  la  moelle  et  des  groupes  cellulaires 
correspondants.  Les  examens  anatomiques  de  Danisch,  Schlesinger, 
Obersteiner,  Bing"  en  font  foi. 

Le  trouble  trophique  le  mieux  connu  au  point  de  vue  étiologique  et 
pathogénique  est  Valrophie  musculaire. 

Elle  ne  se  produit  que  dans  les  atîections  de  la  moelle  qui  se  loca- 
lisent dans  les  cornes  antérieures  et  détruisent  les  grosses  cellules 
ganglionnaires  qui  donnent  naissance  aux  racines  antérieures,  telles 
les  poliomyélites  antérieures  aiguës  et  chroniques,  la  sclérose 
latérale  amyotrophique,  la  syringomyélie,  l'iiématomyélie.  Les 
poliomyélites  antérieures  aiguës  et  chroniques  sont  particulièrement 
démonstratives  à  ce  sujet,  parce  qu'elles  s'attaquent  exclusivement 
aux  cellules  des  cornes  antérieures.  Ces  maladies  ont  pour  consé- 
quence la  dégénération  et  l'atrophie  des  racines  antérieures,  des  nerfs 
musculaires  et  des  muscles  correspondants.  Elles  démontrent  d'une 
manière  irréfutable  l'intluence  tropliique  exercée  par  les  cellules 
ganglionnaires  des  cornes  antérieures  sur  les  muscles  qu'elles 
innervent. 

Cette  influence  trophique  leur  est  essentiellement  propre,  mais  elle 
est  aussi  dans  une  certaine  mesure  sous  la  dépendance  des  centres 
supérieurs  eten  particulierdu  cerveau,  surtout  pendant  les  premières 
années  de  la  vie.  Jj'hémiplégie  infantile,  pourvu  qu'elle  soit  très  mar- 
quée, s'accompagne  toujours  d'un  arrêt  de  développement  plus  ou 
moins  accusé  des  membres  correspondants,  arrêt  de  développement 
<^ui  porte  sur  tous  les  tissus,  aussi  bien  sur  les  muscles  que  sur 
les  os. 

Lorsque  les  cellules  des  cornes  antérieures  du  renflement  cervical 
ou  lombo-sacré  disparaissent  pendant  les  premièros  années  de  la  vie, 
comme  dans  la  poliomyélite  antérieure  aiguë  de  l'enfance  ou  paraly- 
sie infantile,  non  seulement  les  muscles  correspondants  s'atrophient, 
mais  le  développement  du  membre  correspondant  est  très  défectueux, 
aussi  bien  dans  le  sens  de  la  longueur  que  dans  celui  de  la  largeur, 
et  cet  arrêt  est  plus  considérable  que  celui  que  l'on  oliserve  dans 
rhémi[)!égie  infantile.  Si  donc  la  moelle  ne  joue  aucun  rôle  dans 
le  développement  du  corps  pendant  la  vie  intra-utérine,  il  n'en  est  plus 
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(le  môme  pendant  la  vie  exlra-iilrrine  ;  sa  double  influence  Irophiquc 
el  ontogénélique  se  manifeste  dès  la  naissance. 

Puisque  Tarrèt  de  développement  des  membres  portant  sur  tous 
les  tissus  s'observe  dans  la  paralysie  infantile,  c"esl-à-dire  dans  une 
maladie  dont  la  lésion  se  localise  [presque  toujours  exclusivement 
dans  la  corne  antérieure,  il  ne  faudrait  pas  en  déduire  qu'il  est  la 
conséquence  immédiate  de  la  disparition  des  cellules  ganglionnaires 
des  cornes  antérieures.  Dans  la  poliomyélite  antérieure  aiguë  de 
l'enfance,  comme  d'ailleurs  dans  la  poliomyélite  antérieure  aiguë  d(^ 
iadulte,  affection  beaucoup  plus  rare,  le  processus  destructif  de 
la  corne  antérieure  est  global  et  moins  électif  que  celui  de  la  polio- 
myélite antérieurechronique;  ce  sont  non  seulement  les  cellules  radi- 
culaires  des  cornes  antérieures  qui  disparaissent,  mais  encore  d'autres 
eclhiles  qui  appartiennent  vraisemblablement  aux  centres  sympathi- 
(|ues  (ie  la  moelle.  C'est  pour(iuoi  les  troubles  vaso-moteurs  sont  eux- 
jnèmes  plus  habituels  et  plus  accentués  dans  les  poliomyélites  anté- 
lieures  aignë-s  (pie  dans  la  poliomyélite  antérieure  chronicpie. 

L'atrophie  musculaire  dans  les  maladies  de  la  moelle.  — 
L'atrophie  iriusculaire  d'origine  myélopathique  se  présente  avec  des 
caractères  un  peu  dilîérenls  suivant  qu'il  s'agit  d'une  alTection 
acquise  ou  chroni(jue,  et,  dans  le  premier  cas.  suivant  que  les  muscles 
sont  examinés  peu  de  temps  après  le  début  de  l'afieclion  ou  à  une 
période  plus  avancée. 

L'atrophie  musculaire  à  évolution  rapide  estobservée  dans  la  polio- 
myélite antérieure  aiguë  de  l'enfant  ou  de  l'adulte,  dans  la  myélite 
centrale,  dans  l'hématomyélie.  Les  muscles  perdent  très  vite 
leur  consistance  et  leur  coloration,  ils  deviennent  mous  et  prennent 
une  couleur  gris  sale.  A  une  période  plus  avancée,  ils  sont  réduits  à 
rien  et  se  déchirent  facilement,  ils  sont  jaunâtres  et  envahis  par  la 
graisse.  Parfois,  au  contraire,  si  l'autopsie  est  pratiquée  très  long- 
temps après  le  début  des  accidents,  ils  sont,  quoique  atrophiés,  plus 
termes  qu'à  l'état  normal. 

Au  début,  les  fibres  perdent  leur  striation  el  deviennent  irrégu- 
lières, les  noyaux  jirolii'èrent,  les  gaines  de  sarcolemme  contiennent 
des  débris  granuleux.  A  une  phase  plus  avancée  (muscles  jaunâtres), 
il  existe  une  adipose  très  prononcée,  surtout  dans  la  poliomyélite 
antérieure  aiguë  de  l'enfance,  qui  pour  cette  raison  avait  reçu  de 
Duchennc  'de  P)Oulogne)  le  nom  de  paralysie  alrophiipie  graisseuse. 
On  a  beaucoup  discuté  pour  savoir  si  la  graisse  se  dépose  dans  les 
gaines  du  sarcolemme  ou  dans  le  tissu  interstitiel;  d'après  les  exa- 
mens hislologiques,  les  deux  hypothèses  sont  fondées  et  l'adipose  est 
à  la  fois  interstitielle  et  parenchymateuse.  Lorsque  les  muscles  sont 
fermes,  le  tissu  conjonctif  interstitiel  est  proliféré. 

Dans  les  maladies  chroni({ues,  telles  (jue  la  poliomyélite  antérieure 
chronicpie  ou  la  syringomyélie,  ou  même  la  sclérose  latérale  amyo 
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trophique  dont  révolulion  est  plus  rapide,  les  muscles  tendent  à 
prendre  une  coloration  grisâtre,  feuille-morte  ;  ils  sont  plus  mous 
que  les  muscles  sains.  L'adipose  est  exceptionnelle  et  la  cirrhose 
interstitielle  est  peu  intense.  Microscopiquement,  les  fibres  muscu- 
laires sont  atrophiées;  c'est  un  processus  d'atrophie  simple,  le 
calibre  de  la  fd^re  se  réduit  peu  à  peu  jusqu'à  la  disparition 
complète  de  l'élément  strié  qui  se  trouve  réduit  à  la  gaine  de  sarco- 
lemme.  Sur  certaines  fibres,  la  striation  disparaît  très  tôt;  sur 
d'autres,  à  une  période  plus  avancée.  La  multiplication  des  noyaux, 
variable  suivant  les  muscles  examinés,  semble  être  en  rapport  avec 
la  disparition  plus  ou  moins  rapide  de  la  fibre  et  de  la  striation  ; 
enfin,  sur  d'autres  fibres,  on  a  signalé  la  dégénérescence  granuleuse 
et  la  tuméfaction  trouble.  L'atrophie  simple  est  la  lésion  dominante; 
mais  le  polymorphisme  n'a  rien  de  surprenant,  si  on  réfléchit  que  la 
rapidité  de  l'atrophie  des  cellules  des  cornes  antérieures  est  variable, 
et  qu'à  des  processus  d'atrophie  plus  ou  moins  rapide  de  leurs  centres 
trophiques  doivent  correspondre  des  processus  dégénératifs  et  atro- 
phiques  divers  des  fibres  musculaires.  Dans  la  poliomyélite  aiguë  de 
renlance,  on  trouve,  au  scindes  muscles  atrophi(''s,des  fibres  primi- 
tives hypertrophiées  —  hypertrophie  vicarianfe  (Dejerine  et  lluet). 

Les  principaux  centres  trophiques  des  os  et  des  articulations  ne 
siègent  pas  dans  les  cornes  antérieures;  il  est  exceptionnel  de  constater 
des  fractures  spontanées  ou  des  arthropathies  nerveuses  chez  de< 
individus  atteints  de  paralysie  infantile  ou  de  poliomyélite.  Dans  la 
paralysie  infantile,  toutefois,  on  peut  observer  un  arrêt  de  dévelop- 
pement osseux  :  ces  deux  sortes  de  troubles  frophiques  appartien- 
nent presque  exclusivement  à  la  symplomatologie  du  tabès  et  de  la 
syringomyélie.  La  dernière  de  ces  deux  affections  compromet 
toujours  plus  ou  moins  la  vitalité  de  la  substance  grise,  aussi  bien 
dans  la  corne  antérieure  que  dans  la  corne  postérieure  ;  le  tabès 
ne  frappe  guère  que  les  racines  postérieures  et  les  cordons  postérieurs, 
et  la  corne  postérieure  subit  toujours  une  atrophie  manifeste  :  dans 
ces  conditions,  la  plupart  des  auteurs  sont  disposés  à  établir  une 
corrélation  entre  les  troubles  trophiques  des  os  et  des  articulations  et 
les  lésions  de  la  corne  postérieure.  Celle-ci  serait  le  véritable  centre 
trophique  des  tissus  articulaire  et  osseux. 

Nous  sommes  moins  bien  renseignés  sur  la  pathogénie  des  troubles 
trophiques  cutanés.  Les  escarres  se  voient  surtout  dans  les  processus 
aigus  ou  subaigus,  tels  que  la  myélite,  les  compressions  de  la  moelle, 
ou  bien  encore  à  la  période  de  cachexie  des  affections  chroniques, 
en  particulier  du  tabès.  Quelque  profondément  qu'aient  été  creusés 
les  tissus,  ces  vastes  ulcérations  ne  sont  pas  incurables  ;  après  la 
phase  de  nécrose  et  avec  l'aide  d'une  thérapeutique  appropriée, 
survient  une  phase  de  restauration  qui  peut  aboutir  à  la    réparation 
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<Jes  lissus  el  à  leur  ticalrisalion  complète.  Si  les  escarres  doivent 
èlre  considérées  comme  un  si<^ne  lùclieux,  on  ne  saurait  pourtant 
en  tirer  un  pronostic  absolument  fatal  au  point  de  vue  de  l'issue  de 
la  maladie,  pas  plus  qu'on  ne  doit  toujours  redouter  l'incurabilité 
fatale  du  trouble  troplii({ue  en  lui-même,  même  lorsque  les  ulcéra- 
tions atteignent  des  dimensions  gig-anlesques  (lig.  101). 

Comme  dans  la  plupart  des  alfeclions  médullaires  qui  se  compli- 
quent tôt  ou  lard  d'escarres,  les  lésions  sont  multiples  ou  du  moins 
atteignent  plusieurs  systèmes  anatomiques.  il  est  difticile,  pour  ne 
pas  dire  impossible,  d'accorder  à  la  lésion  de  telle  partie  de  la 
moelle  plulôt  qu'à  celle  de  telle  autre  une  prépondérance  dans  la 
production  de  cette  conq)lication. 

On  ne  saurait  cependant  se  dispenser  de  mettre  en  lumière  quel- 
ques considérations  qui,  sans  fournir  une  explication  décisive,  ne  sont 
pas  dénuées  d'intérêt. 

Les  escarres  ont  toujours  leur  siège  dans  la  moitié  infc-rieure  du 
corps,  quelle  que  soit  la  région  de  la  moelle  primitivement  atteinte. 
Les  compressions  de  la  moelle  cervicale,  à  quelque  bauteur  qu'elles 
«'exercent,  ne  donnent  jamais  lieu  à  des  escarres  du  cou  ondes  mem- 
bres supérieurs  ou  même  de  la  partie  postérieure  du  tronc,  mais  elles 
peuvent  être,  il  est  vrai,  avec  une  fréquence  moindre  (jue  les  compres- 
sions de  la  moelle  dorsale  ou  de  la  moelle  lombo-sacrée,  la  cause 
d'escarres  à  la  région  sacrée. 

Les  escarres  ne  se  développent  qu'aux  points  d'appui,  de  frottement 
ou  de  contact;  les  escarres  sacrées  sont  les  plus  fréquentes  et  celles  qui 
atteignent  les  plus  grandes  dimensions,  mais  les  régions  trocbanté- 
ricnnes,  la  face  interne  des  genoux,  les  malléoles  externes,  les  talons, 
sont,  après  elles,  celles  (pii  s'ulcèrent  el  se  nécrosent  le  plus  facilement. 
Au  contraire,  la  face  antérieure  des  membres  inférieurs  et  du  tronc 
est  généralement  épargnée.  L'influence  du  décubitus  paraît  évidente. 

Parmi  les  myélites  aiguës,  celles  (jui  n'atteignent  que  les  cornes 
antérieures  i  telle  la  poliomyélite  antérieure  aiguë^  donnent  très 
rarement  lieu  à  des  escarres;  au  contraire,  celles-ci  se  produisent 
souvent  dans  les  myélites  transverses  ou  dans  les  myélites  aiguës 
<lisséminées,  c'est-à-dire  dans  des  atï'ections  qui  conqiromettent  plus 
ou  moins  la  texture  des  cordons  postérieurs  et  de  la  substance  grise 
l)osténeure  ;  de  même,  parmi  les  alVectious  cbroniques,  ce  sont 
surtout  celles  auxquelles  participent  les  racines  et  les  cordons  posté- 
rieui's  qui  en  soni  la  cause  la  plus  habituelle.  Les  troubles  de  la 
sensil)ilité,  qui  résullenl  eux-mêmes  de  ces  diverses  lésions,  ne 
doivent  pas  davantage  être  passés  sous  silence.  Il  est  encore  un  autre 
facteur  qui  intervient,  c'est  l'état  général  du  malade;  plus  l'infection 
est  intens''  et  plus  la  nutrition  est  troublée,  plus  on  a  de  chances,  à 
égalité  de  lésions  médullaires,  de  voir  ap|iaraîlre  des  escarres. 

Les  maux  ])erforanls  ne  doivent  pas  être  mis  exclusivement  sur  le 
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compte  d'une  lésion  médullaire:  on  les  observe  également  chez  les 
diabétiques  et,  chez  eux,  les  altérations  des  nerfs  ensontla  princijjale 
cause.  Parmi  les  alTections  spinales  au  cours  descjuelles  cet  accident 
se  montre  avec  la  plus  grande  fréquence,  il  faut  mettre  en  première 
ligne  le  tabès;  or,  dans  celte  maladie,  il  existe  non  seulement  des  alté- 
rations de  la  moelle  et  des  racines  postérieures,  mais  encore  des 
altérations  des  nerfs  périphériques. 

Les  modifications  observées  dans  les  annexes  de  la  peau,  dans  les 
ongles  et  dans  les  poils,  sont  difficilement  attribuables  à  une  lésion 
localisée  dans  telle  ou  telle  partie  de  la  moelle.  Elles  dépendent  dans 
une  certaine  mesure  des  troubles  vaso-moteurs  et  s'observent  de 
préférence  dans  les  maladies  de  la  moelle  qui  attaquent  la  substance 
grise,  surtout  les  cornes  postérieures.  Enfin,  les  panaris  ne  se  ren- 
contrent guère  que  dans  la  syringomyélie. 

Le  zona  symptomatique  n'a))partientpas  à  la  pathologie  médullaire 
proprement  dite,  mais  à  celle  des  ganglions  rachidiens  et  des  racines, 
comme  l'ont  démontré  les  recherches  de  Head  et  Campbell. 

La  moelle  et  le  tonus  musculaire.  —  Le  tonus  musculaire 
est  ce  phénomène  par  lequel,  pendant  les  périodes  de  repos,  le 
muscle  n'est  jamais  dans  le  relâchement  absolu,  mais  dans  un  état 
intermédiaire  entre  la  contraction  et  le  relâchement.  Rien  ne  prouve 
mieux  que  la  pathologie  la  réalité  de  ce  fait  :  lorsqu'im  muscle  ou  un 
groupe  de  muscles  est  paralysé,  les  muscles  antagonistes  entraînent 
la  partie  à  laquelle  ils  s'insèrent  dans  le  sens  de  leur  action  normale 
(Vulpian).  Le  tonus  musculaire  est  la  conséquence  de  l'excitation 
latente  et  permanente  exercée  par  le  ganglion  rachidien  sur  les 
cellules  correspondantes  des  cornes  antérieuresdela  moelle  ;  l'atrophie 
des  racines  postérieures  chez  l'homme,  de  même  que  la  section  des 
racines  postérieures  chez  l'animal,  a  en  effet  pour  conséquence  une 
diminution  du  lonus  musculaire,  ou  hypotonie  ;  si  on  désigne  cette 
irritation  permanente  des  cellules  ganglionnaires  sous  le  nom  de 
lonus  nerveux,  il  est  juste  de  dire  que  le  tonus  musculaire  est  lui- 
même  fonction  du  tonus  nerveux. 

Le  tonus  musculaire  subit  des  modifications  importantes  au  cours 
des  atTeclions  de  la  moelle  :  il  s'allaiblit  plus  ou  moins  complèlement 
au  cours  des  atrophies  musculaires  myélopathiques  ;  au  cours  du 
tabès,  où  les  racines  postérieures  sont  atrophiées  dans  leur  trajet 
extra  ou  inlramédullaire,  l'hypotonie  est  parfois  considérable;  on 
l'observe  également  dans  la  maladie  de  Friedreich.  L'hypotonie  des 
tabétiques  dépend,  il  est  vrai,  en  grande  partie  de  la  laxité  ligamen- 
teuse et  des  troultles  articulaires.  Dans  les  lésions  transverses  incom- 
plètes de  la  moelle,  le  tonus  musculaire  est  au  contraire  exagéré  et 
on  voit  apparaître  la  contracture  ;  enfin,  dans  les  lésions  transverses 
complètes  de  la  moelle,  il  est  extrêmement  aifaibli  ou  même  aboli. 
Comme,  d'autre  part,  le  tonus  musculaire  subit  des  variations  assez 
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notables  au  cours  dan'eclions  exlramédullaircs.  il  esl  logique 
d'admellre  que,  si  le  tonus  inusculaire  est  une  expression  de  Tacti- 
vité  médullaire,  il  n'est  pas  exclusivement  sous  sa  dépendance  et 
que  les  centres  su|)érieurs  sont  susceptibles  de  le  faire  varier  dans 
une  large  mesure. 

La  contracture  post-paralytique  a  élc  diversement  interprétée  sui- 
vant les  auteurs.  D'après  les  uns,  elle  résulte  d'une  irritation  des 
cellules  des  cornes  antérieures  par  la  sclérose  et  la  dégénérescence 
des  fibres  pyramidales  Charcot,  \'ulpian,  Strauss,  Brissaud  .  Pour 
d'autres,  le  neurone  moteur  périphérique  serait  en  activité  perma- 
nente, s'il  n'était  maîtrisé  par  le  neurone  ceniral-cérébral  qui  agit 
sur  lui  couïme  un  frein  (Pierre  Marie,  :  la  rupture  de  ce  frein  a  pour 
résultat  l'hypertonie  du  neurone  moteur  périphérique  et  j)artant 
Ihypertonie  muscuhiire  ou  la  contracture,  la  sj)asmodicilé;  d'après 
cette  théorie,  le  mouvement  volontaire  devrait  être  considéré  comme 
une  suspension  bruscjue  de  celle  action  frénatrice.  D'après  Van 
(iehuchlen,  en  dehors  de  l'action  inhibitrice  exercée  sur  elles  par 
les  racines  postérieures,  les  cellules  motrices  subiraient  une  double 
influence,  à  savoir  une  action  inhibitrice  ou  d'arrêt  exercée  par  les 
fibres  cortico-spinales  et  une  action  stimulante  exercée  parles  fibres 
cérébello-spinales  et  mésencéphaliques;  or,  lorsque  les  fibres  cortico- 
spinales  sont  seules  interrompues,  l'action  d'arrêt  du  cerveau  est 
diminuée  "ou  abolie,  mais  l'action  stimulante  des  fibres  cérébello- 
spinales  d'où  dérive  l'hypertonie  musculaire  persiste  :  d'où  contrac- 
ture. Il  existe  en  outre  dans  la  moelle  d'autres  fibres  descendantes 
(faisceau  antéro-laléral,  faisceau  rubro-spinal^  qui  sont  peut-être 
.susceptibles  de  modifier  le  tonus. 

On  peut  donc  envisager  actuellement  le  tonus  musculaire  physio- 
logique comme  la  résultante  des  diverses  excitations,  périphériques 
et  centrales,  subies  par  les  cellules  ganglionnaires  des  cornes  anté- 
rieures de  la  moelle,  sans  compter  l'activité  propre  de  la  cellule  ner- 
veuse et  de  la  fibre  musculaire  auxquelles  il  revient  une  large  part  ; 
de  sorte  que,  vis-à-vis  du  tonus  musculaire,  la  moelle  se  comporte 
commeuncenlre proprement  dit  etcommeun  organe detransmission. 

Quelle  (jue  soit  l'opinion  que  l'on  se  fasse  sur  le  tonus  musculaire 
physiologique,  il  est  assez  difficile  do  donner  une  explication  satis- 
faisante de  la  contracture  pathologicpie,  et  cela  aussi  bien  d'ailleurs 
l)0ur  la  contracture  d'origine  médullaire  que  pour  la  contracture 
post-hémiplégique  à  la  suite  d'une  lésion  cérébrale.  Une  lésion  trans- 
verse de  la  moelle,  interrompant  presque  complètement  cet  organe, 
produit  vme  paraplégie  avec  contracture  :  une  lésion  transverse 
éijuivalant  à  une  section  totale  produit  une  paraplégie  llasque. 
L'énorme  dilférence  qui  sépare  ces  deux  sortes  de  paraplégie  au 
point  de  vue  clini(|ae  résulte  uniquement  dans  le  premier  cas  que  la 
(•onlin\iilé  tic  la    moelle   persiste,   quelque  exiguës   que   soient    les 
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dimensions  du  segment  médullaire  qui  assure  celle  conlinuilé;  les 
figures  158  à  1()2  (p.  -2 45)  en  sonl  un  exemple  des  plus  démonsli'alif. 
En  résumé,  Texislence  ou  l'absence  de  la  spasmodicité  dépendent 
de  la  persistance  ou  de  la  non-persistance  d'un  petit  pont  de 
substance  médullaire  ;  rappelons  à  ce  sujet  que  l'abolition  ou  la 
persistance  de  la  sensibilité  sont  subordonnées  à  la  même  loi.  Pour 
que  la  sclérose  ou  la  dégénérescence  des  faisceaux  pyramidaux 
donne  lieu  à  une  paraplégie  spasmodique,  il  semble  en  quelque  sorte 
nécessaire  que  la  substance  grise  ne  soit  pas  totalement  interrompue, 
et,  comme  l'un  de  nous  l'a  déjà  fait  remarquer,  on  n'a  pas  tenu  assez 
compte,  dans  la  pathogénie  de  la  contracture,  de  l'état  de  la  substance 
grise  et  des  faisceaux  endogènes;  on  s'est  occupé  trop  exclusivement 
des  faisceaux  exogènes  et  dans  l'espèce  des  faisceaux  pyramidaux. 

La  pathogénie  de  la  contracture  est  sans  doute  très  complexe;  si 
les  compressions  de  la  moelle  et  les  lésions  Iransverses  incomplètes 
donnent  ordinairement  lieu  à  la  paraplégie  spasmodique,  elles  se 
manifestent  dans  quelques  cas,  il  est  vrai  plus  exceptionnels,  par 
une  paraplégie  flasque;  les  réflexes  tendineux  sont  exagérés  et  le 
signe  de  Babinski  existe,  mais  la  contracture  fait  défaut  (Babinski, 
Van  Gehuchten).  On  a  essayé  d'expliquer  la  flaccidité  de  la  paraplé- 
gie par  la  concomitance  de  névrites  périphériques  (Brissaud),  mais 
semblable  hypothèse  n'est  applicable  qu'à  un  très  petit  nombre  de 
ras  et  s'accorde  mal,  d'autre  part,  avec  la  conservation  ou  l'exa- 
gération des  réflexes  ;  en  réalité,  la  cause  immédiate  nous  échappe, 
mais,  comme  nous  le  faisions  remarquer  plus  haut,  en  présence  de 
telles  dissociations  entre  l'état  des  réflexes  et  celui  du  tonus,  on 
ne  saurait  considérer  ces  deux  phénomènes  comme  réglé*;  par  des 
lois  physiologiques  identiques. 

Localisations  motrices  spiaales.  —  Chaque  cellule  ganglion- 
naire des  cornes  antérieures  de  la  moelle  sert  d'origine  à  un  prolon- 
gement cylindraxile  qui  entre  en  contact,  à  son  autre  extrémité,  au 
niveau  des  plaques  motrices  terminales,  avec  une  fibre  musculairt^ 
Un  nerf  musculaire  est  composé  d'un  certain  nombre  de  ces  prolon- 
gements cylindraxiles  ;  c'est  par  leur  intermédiaire  que  s'exerce  l'in- 
fluence trophique  du  système  nervenx  central  sur  la  musculature  du 
tronc  et  des  membres,  et  ce  sont  également  ces  conducteurs  que  suit 
l'influx  nerveux  pour  transformer  en  mouvements  les  excitations 
d'origine  cérébrale  que  reçoivent  les  cellules  ganglionnaires. 

Comment  sont  groupées  dans  la  moelle  les  cellules  qui  représen- 
tent le  centre  trophique  d'un  muscle  ou  d'un  groupe  de  muscles? 
Telle  est  la  question  à  laquelle  nous  allons  essayer  de  répondre  en 
étudiant  les  localisations  motrices  médullaires. 

Lorsqu'on  examine  une  coupe  transversale  de  la  moelle  au  niveau 
(les  renflements  cervical  ou  lombaire i,  colorée  par  une  méthode  qui 
mette  bien  en  évidence  les  cellules,  soit  la  méthode  du  picrocarmin, 
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soil  celle  de  Mssl,  on  remarque  (iu(;  les  cellules  ganglionnaires  ne 
sont  pas  réparties  indilïV'reminenl  dans  la  corne  antérieure  ;  elles 
forment  des  amas  dont  les  limites  sont,  il  est  vrai,  quelquefois 
indécises,  mais  dont  l'ensemble  forme  malgré  tout  des  groupements 
assez  nets  :  ce  sont  ces  amas  que  la  plupart  des  auteurs  appellent 
noyaux,  mais  ces  prétendus  noyaux,  examinés  sur  des  coupes 
longitudinales,  antéro- postérieures  ou  verlico-transversales,  ne 
représentent  que  les  plans  superposés  de  colonnes  cellulaires. 

L'examen  d'une  série  de  coupes  transversales  pratiquées  aux 
dilTérenls  étages  de  la  moelle  laisse  constater  de  grandes  variations 
de  forme  de  la  corne  antérieure,  qui  sont  plus  saisissantes  au  niveau 
des  renflements  cervical  et  lombo-sacré.  Comme  l'a  fait  déjà  remarquer 
l'un  de  nous  avec  M'"^  Dejerine,  dans  un  travail  récent  (1900j,  le 
contour  de  la  corne  antérieure  dépend  essentiellement  du  nombre  et 
de  la  disposition  des  colonnes  cellulaires  qu'elle  renferme.  Four  la 
description  des  colonnes,  nous  ne  saurions  mieux  faire  que  de 
rappeler  les  dernières  données  fournies  dans  ce  travail. 

«  On  peut  considérer  à  la  corne  antérieure  de  la  moelle  humaine 
deux  colonnes  principales  :  la  colonne  interne  et  la  colonne  latérale. 
«  La  colonne  interne  se  poursuit  dans  toute  la  hauteur  de  la  moelle 
à  l'exception  de  quelques  courtes  interruptions  dans  la  région 
lombo-sacrée.  La  colonne  latérale  nexisle  qu'au  niveau  des  renfle- 
ments :  elle  est  manifestement  en  rapport  avec  le  développement 
considérable  des  nerfs  des  membres  qui  naissent  à  ce  niveau. 

«Lacolonneinlernefait  suite  à  la  colonnenucléaire  de  l'hypoglosse; 
elle  s'étend  de  C  à  L'^'  (partie  inférieure),  mais  ne  présente  pas  dans 
ce  trajet  «ne  largeur  uniforme.  Dans  la  région  cervicale,  elle  atteint 
son  maximum  de  développement,  (juant  au  nombre  et  au  volume  de 
ses  cellules  au  niveau  de  C",  C'^,  C^  i  partie  supérieure).  Dans  le  reste 
du  renflement  cervical,  elle  se  réduit  à  une  étroite  colonne  cellulaire, 
puis  elle  augmente  à  partir  du  premier  segment  dorsal,  constitue 
une  colonne  nettement  accentuée  dans  toute  la  hauteur  de  la  moelle 
dorsale  et  atteint  son  maximum  de  développement  au  niveau 
de  D'^"  ,  L',  L",  L'";  elle  diminue  ensuite  légèrement,  puis  s'effile  et 
s'arrête  à  la  partie  inférieure  de  L'^.  Dans  toute  la  hauteur  de  L^  et 
de  la  partie  supérieure  de  S',  elle  subit  une  interruption,  puis  elle 
réapparaît  dans  la  moitié  inférieure  de  S',  se  renfle  au  niveau 
de  S'",  diminue  ensuite  et  se  termine  détînitivement  à  la  partie  iidé- 
rieure  de  S'^.  On  décrit  à  cette  colonne  quatre  groupes  cellulaires 
qui  sont  antéro-interne,  antéro-externe,  postéro-interne  et  postéro- 
externe(ai,  ae,  pi,  pe,  tig.  lO-J  à  l-28);de  ces  groupes,  l'antéro-interne 
est  le  plus  constant,  puis  viennent  le  postéro-interne  et  l'antéro- 
externe.  Les  quatre  groupes  se  rencontrent  rarement  sur  la  même 
coupe. 

«  La  colonne  latérale  fait  suite  à  la  colonne  nucléaire  du  spinal. 
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Elle  commence  en  C'^  et  s'arrête  au-dessus  de  la  limite  inférieure 
de  D'  ;  elle  réapparaît  au  niveau  de  L'  et  s'étend  jusqu'à  la  partie 
moyenne  de  S'". 

«  Son  développement,  l'apparition  dans  son  épaisseur  de  plusieurs 
colonnes  cellulaires  secondaires,  est  la  cause  des  protubérances  plus 
ou  moins  accentuées  que  la  corne  antérieure  présente  dans  les  ren- 
flements cervical  et  lombo-sacré. 

<(  Dans  le  renflement  cervical,  la  colonne  latérale  se  divise  très 
rapidement  en  une  colonne  antéro-latérale  (Al)  et  une  colonne  pos- 
téro-lalérale  (PI,  fig.  102  à  115)  qui  comprennent  chacune  trois  ou 
quatre  groupes  cellulaires  plus  ou  moins  bien  délimités  et  qui  sou- 
vent fusionnent.  La  colonne  antéro-latérale  croît  très  rapidement, 
acquiert  un  développement  considérable  en  G^  et  C^'  et  comprend  à 
ce  niveau  un  groupe  antérieur  (a),  un  groupe  périphérique  (per)  et 
un  groupe  central  (c).  Le  groupe  antérieur  disparait  à  la  partie  infé- 
rieure de  C^'.  Les  groupes  central  et  périphérique  fusionnent  et 
diminuent  de  volume.  La  colonne  antéro-latérale  ainsi  réduite  se 
renfle  à  nouveau  en  C^'"  et  forme  la  saillie  si  caractéristique  de  ce 
segment:  elle  se  subdivise  en  un  groupe  périphérique  et  un  groupe 
central,  présente  ({uelquefois  un  petit  groupe  antérieur,  puis  diminue 
rapidement  en  CV"  et  disparaît  dans  la  partie  moyenne  de  ce  segment. 

«  La  colonne  posLéro-latérale  (PI)  se  présente  sous  l'aspect  d'une 
longue  colonne  étranglée  en  sablier  au  niveau  de  C^",  avec  un  ren- 
flement supérieur  aplati  d'avant  en  arrière  qui  atteint  son  maximum  de 
développement  en  C/  et  C^'  et  un  renflement  inférieur  plus  arrondi, 
plus  volumineux  qui  atteint  son  maximum  en  C^'".  On  peut  distin- 
guer au  renflement  supérieur  un  groupe  interne  (i),  un  groupe  moyen 
et  un  groupe  externe  (e),  et  au  renflement  inférieur  quatre  groupes 
qui  sont  antérieur,  interne,  périphérique  (per)  et  post-postéro- 
latéral  (ppl).  Ce  dernier  groupe  se  renfle  en  D'  et  représente  à  lui 
seul  la  colonne  latérale  dans  les  parties  moyenne  et  inférieure 
de  D'. 

<(  Ce  sont  toutes  ces  variations  des  colonnes  cellulaires  qui  entraî- 
nent les  modifications  morphologiques  de  la  corne  antérieure  aux 
diflerents  étages  de  la  région  cervicale. 

"  Dans  le  renflement  lombo-sacré,  la  colonne  latérale  apparaît  à  la 
partie  inférieure  de  L'  ;  elle  se  divise  en  L"  en  une  colonne  antéro- 
latérale  (Al)  et  une  colonne  posléro-latérale  (PI)  peu  développées. 
A  la  partie  supérieure  de  L'"  apparaît  aux  dépens  de  la  colonne 
antéro-latérale  une  troisième  colonne,  la  colonne  centrale  (C),  qui 
s'étend  jusqu'à  la  partie  inférieure  de  S'  et  n'a  son  équivalent  dans 
le  renflement  cervical  que  dans  le  groupe  central  de  la  colonne 
antéro-latérale  inférieure.  La  colonne  centrale  est  bien  développée 
en  L'"  ;  elle  se  place  en  dedans  des  colonnes  antéro-latérale 
et    posléro-latérale     relativement    peu    développées    à    ce    niveau 
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Fig.  102  à  115.  —  Coupes  de  la  corne  antérieure  avec  ses  groupes  cellulaires 
au  niveau  de  la  moelle  cervicale  et  de  la  nioelK"  dojsale  supérieure.  Le  chillre  à 
gauche  de  la  corne  indique  le  numéro  de  la  racine;  les  lettres  au-dessous  du 
cliilTre,  le  niveau  (jji,  pni,  ps;  partie  inférieure,  moyenne,  supérieure;.  La 
colonne  interne  coniprend  les  groupes  anléro-interne  (ai),  anlérocxtei-nc  ae), 
jjostéro-interne  (pi',  postcro-e.\ terne  (pc).  La  colonne  latérale  se  divise  en  colonne 
antéro-latérale  (Al)  et  colonne  postéro-latérale  (PI).  La  colonne  antéro-lalérale 
comprend  trois  groupes  :  antérieur  (a  ,  central  (c),  péripliériciue  per).  La  co.onne 
j'Ostcro-latcrale  comprend  en  Cv  et  Cvi  un  groupe  moyen  (Pl\  nn  groupe 
inlerne  (i)  et  un  groupe  externe  (e)  ;  en  Cvni,  un  groupe  antérieur  (a),  un  groupe 
interne  (i),  un  grouj^e  périphérique  (per,  etun  groupe  post-postéro-latéral  (ppl;  ; 
Xi,  origine  médullaire  du  spinal.  (Voy.  le  texte,  p.  IJS  à  102.) 
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Fig.  116  à  128.  —  Coupes  de  la  corne  antérieure  avec  ses  groupes  cellulaires 
au  niveau  de  la  XII'^  racine  dorsale  et  du  renflement  lombo-sacré.  Pour  les 
lettres  et  les  chiffres  à  gauche  de  la  corne,  mêmes  indications  que  pour  les  figures 
précédentes.  La  colonne  interne  comprend  les  groupes  antcro-interne  (ai), 
antéro-externe  (ae),  postéro-interne  (pi).  La  colonne  latérale  se  subdivise  en 
colonne  antéro-latérale  (Al)  et  postéro-latérale  (PI)  ;  la  colonne  antéro-latérale 
se  subdivise  à  son  tour  et  fournit  la  colonne  centrale  (C),  très  développée 
en  Lui.  Ali,  colonne  antéro-latérale  inférieure  avec  ses  groupes  interne  (i)  et 
e.xterne  (e);  aie  et  pec,  groupes  antéro-interne  et  postéro-externe  de  la  colonne 
centrale;  ppl,  groupe  post-postcro-latéral  de  la  colonne  postéro-latérale:  cC, 
colonne  de  Clarke.  (Voy.  le  texte,  p.  158  à  162.) 

Traité  de  médecinf.  XXXIV.   —   il 


h 


102     DEJERINE  ET  THOMAS.  —  MALADIES  DE  LA  MOELLE  EPINIERE. 

ol  qui  fusionuonl  à  la  limilc  inlerieure  de  L'"  en  une  seule  colonne 
très  réduile  de  volume. 

«  Dansla  partie  inférieure  de  L'^,  une  subdivision  survient  dans  celte 
colonne  ainsi  fusionnée  :  deux  nouvelles  colonnes,  antéro-lalérale 
(Ali)  et  posléro-lalérale  (lMi)surii:issent  qui  atteignent  leur  maximum 
de  développement  en  L'^  partie  inféiieure),  L^' et  S'.  Dans  toute  leur 
hauteur,  elles  sont  nettement  sépai'écs  l'une  de  l'autre  par  la  colonne 
centrale. 

«  Dans  la  colonne  anlrro-latérale  inférieure  (Ali),  on  dislingue  un 
groupe  interne,  un  i^roupe  externe  et  à  la  hauteur  de  S'  un  troisième 
groupe  postérieur.  Cette  colonne  ne  dépasse  pas  la  partie  supérieure 
de  S".  La  colonne  postéro-latérale  inférieure  s'étend  plus  bas  que 
l'antéro-latérale.  Elle  re(^'oit  à  la  partie  inférieure  de  S'  la  colonne 
centrale  et  comprend  un  groupe  antérieur,  un  groupe  postérieur  et 
lin  groupe  posl-postéro-latéral  (ppl)  :  ce  dernier  groupe  apparaît  à 
la  partie  supérieure  de  S'  aux  dépens  du  groupe  postérieur,  atteint 
son  plus  grand  développement  en  S",  s'y  subdivise  en  deux 
sous-groupes,  et  peut  être  suivi  jusque  dans  la  partie  moyenne 
de  S'". 

«  Les  colonnes  cellulaiies  longitudinales  pr('senlent  un  aspect 
finement  moniliforme.  Elles  ne  sont  pas  constituées  par  des  noyaux 
nettement  circonscrits,  et  cette  disposition  finement  moniliforme 
explique  la  différence  île  nombre  parfois  si  considérable  des  cellules 
que  l'on  observe  à  l'examen  de  coupes  transversales  très  voisines. 

«  Il  existe  de  grandes  variétés  individuelles  dans  la  conformation 
intérieure  de  la  moelle  épinière  :  la  hauteur  des  segments  médul- 
laires peut  varier  non  seulement  d'une  moelle  à  l'autre,  mais  d'un 
coté  à  l'autre  d'une  même  moelle  ;  on  peut  constater  des  anastomoses 
d'une  racine  à  une  autre;  la  forme  générale  de  la  moelle  présente 
enfin  des  variations  individuelles  parfois  très  grandes:  à  côté  de 
moelles  arrondies  il  existe  des  moelles  aplaties  d'avant  en  arrière  et 
rarement  une  môme  moelle  est  exactement  symétrique.  Les  carac- 
tères généraux  sont  néanmoins  assez  constants  pour  permettre  de 
suj)erposer  et  de  comparer  une  moelle  épinière  à  une  autre,  et  de 
reconnaître  à  la  corne  antérieure  de  chacjue  segment  ou  partie  de 
segment  médullaire  un  iijpe  de  conloiir  caractéristique,  » 

Les  considérations  anatomiques  qui  précèdent  étant  prises  comme 
base  de  l'étude  des  localisations  motrices  spinales,  avant  de 
rechercher  s'il  existe  une  systématisation  quelconque  dans  les 
colonnes  cellulaires  des  cornes  antérieures,  il  est  de  première 
importance  de  s'informer  de  l'origine  réelh*  des  racines  antérieures. 
Chacpie  racine  prend-elle  son  origine  réelle  dans  la  moelle  au  même 
niveau  que  son  origine  apparente  ?  ce  qui  revient  à  dire  :  les  prolon- 
gements cylitidraxiles  des  cellules  des  cornes  antérieures  sortent-ils 
de  la  moelle  dans  le  même  plan  (jue  celui  de  la  cellule  qui  leur  donne 
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origine,  ou  bien  suivent-ils  un  trajet  ascendant  ou  descendant  avant 
<le  pénétrer  dans  la  racine  antérieure? 

A.  —  L'un  de  nous  a  montré,  il  y  a  quelques  années  (11)00),  que 
l'atrophie  musculaire  d"origine  myélopathique  se  présente  avec  des 
caractères  particuliers,  qui  la  séparent  très  nettement  de  l'atrophie 
musculaire  d'origine  névritique,  et  qui  la  rapprochent,  au  pomt  de 
se  confondre  avec  elle,  de  la  topographie  d'origine  radiculaire.  En 
un  mot,  lorsqu'il  existe  une  lésion  d(^structive  de  la  corne  antérieure 
dans  un  segment  de  moelle,  talrophie  musculaire  est  la  même,  an 
point  de  vue  lopographique,  que  si  la  lésion  avait  détruit  la  racine 
correspondante. 

Supposons  par  exemple  une  destruction  des  cellules  de  la  corne 
-antérieure  au  niveau  du  premier  segment  dorsal,  la  topographie  de 
l'atrophie  musculaire  sera  la  même  que  si  la  première  racine  dorsale 
-avait  été  complètement  sectionnée  :  l'atrophie  musculaire  portera  sur 
les  petits  muscles  de  la  main  et  peut-être  aussi  sur  le  groupe  des 
muscles  épitrochléens.  C'est  pourquoi  on  rencontrera  souvent  dans 
■la  poliomyéhte  aiguëou  chronique,  dans  la  sclérose  latérale  amyolro- 
phique,  la  syringomyélie,  l'hématomyélie,  des  paralysies  atrophiques 
qui,  au  membre  supérieur,  simuleront,  à  s'y  méprendre,  les  paralysies 
radiculaires  inférieures  du  plexus  brachial.  De  même,  si  la  lésion  est 
plus  haut  située,  —  5«  et  6«  segments  cervicaux  —  observera-t-on  le 
type  radiculaire  supérieur,  de  même  qu'on  pourra  observer  des  para- 
lysies uniradiculaires.  Toutefois,  si  on  veut  bien  y  réfléchir,  les  pro- 
cessus pathologiques  de  la  moelle  sont  des  processus  assez  diffus; 
lis  se  localisent  rarement  à  un  étage  très  limité.  Lorsque  leur  évolu- 
tion est  chronique,  comme  dans   la  maladie  d'Aran-Duchenne,  il 
s'agit  encore  beaucoup  moins  d'une  lésion  en  foyer  et  les  limites  des 
lésions  dans  tous  les  sens  sont  assez  indécises.  Malheureusement, 
on  ne  saurait  trouverdansces  dispositions  des  éléments  de  diagnostic 
différentiel  avec  les  alTections  radiculaires,  parce  que,  dans  celles-ci 
comme  dans  les  lésions  médullaires,  le  processus  de  destruction, 
très  rarement  localisé  à  une  seule  racine,  y  varie  d'une  racine  à  l'autre 
<ii  prend,  suivant  les  cas,  un  plus  ou  moins  grand  nombre  de  racines. 
Ce  qu'il  faut  donc  se  rappeler,  c'est  que,  dans  leur  physionomie 
générale,  il  existe  des  analogies  considérables,  souvent  même  une 
similitude  complète,  entre  les  paralysies  d'origine  radiculaire  et  celles 
-d'origine  myélopathique. 

B.—  Ces  observations  apportent  une  forte  présomption  en  laveur 
d'une  correspondance  exacte  entre  le  niveau  de  l'origine  apparente 
des  racines  antérieures  et  celui  de  leur  origine  réelle.  Seule  l'anatomie 
pathologique  peut  en  fournir  la  démonstration  absolue.  On  sait  fort 
bien  que  dans  les  allectionsmyélopathiques  il  existe  une  concordance 
«onslanle  entre  l'atrophie  de  la  corne  antérieure  et  celle  des  racines 
intérieures  au  même  niveau,  et  que  les  racines  sont  d'autant  plus 
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atrophiées  que  les  cellules  sont  plus  rares  dans  réla<j^e  correspondant. 
r,hai|ue  racine  est  elle-même  constituée  par  la  réunion  de  petits 
filets  nerveux,  et  il  sendt  très  intéressant,  dans  le  cas  d'atrophie 
partielle  d'une  racine,  de  diviser  la  moelle  en  deux  segments  et  de 
rechercher  si  les  fdels  radiculaires  les  plus  atrophiés  corres- 
pondent bien  réellement  au  segment  médullaire  le  plus  pauvre  en 
cellules. 

Dans  un  cas  de  paralysie  infantile  des  membres  inférieurs  (avec 
une  survie  de  soixante-dix  ans),  nous  avons  été  frappés  à  l'autopsie 
par  l'intégrité  apparente  d'une  seule  racine  sacrée,  contrastant  par 
son  volume  avec  les  autres  racines  extrêmement  atrophiées.  Nous 
avons  pratiqué  l'examen,  sur  coupes  sériées,  non  seulement  du 
segment  médullaire  correspondant  à  la  racine  intacte,  mais  encore 
des  segments  sus  et  sous-jacents  :  et  nous  avons  pu  nous  rendre 
compte  que  le  volume  de  la  corne  antérieure  et  sa  richesse  en  cellules 
ganglionnaires  étaient  exactement  proportionnés  au  degré  de 
conservation  des  racines.  Là  où  la  racine  était  intacte,  la  corne 
antérieure  avait  aussi  ses  dimensions  normales  et  le  nombre  des 
cellules  n'était  pas  diminué;  au  niveau  même  de  la  transition  entre 
la  racine  saine  et  la  racine  malade  sous-jacente,  la  corne  antérieure 
diminuait  brusquement  de  volume  et  avec  elle  le  nombre  des  cellules. 
Le  passage  entre  la  racine  saine  et  la  racine  sus-jacente  (Hait  moins 
tranché,  parce  que,  en  réalité,  l'intégrité  de  la  racine  en  question 
n'était  pas  complète,  et  que  les  filets  radiculaires  les  plus  supérieurs 
étaient  eux-mêmes  partiellement  atrophiés. 

Certes,  il  ne  faut  pas  se  presser  de  conclure  sur  un  seul  fait,  et  il 
est  à  souhaiter  que  des  cas  semblables  soient  observés  ou  que,  dans 
les  diverses  maladies  qui  atteignent  les  cellulesdes  cornes  antérieures, 
on  examine  comparativement  l'état  des  cellules  et  des  racines. 
L'observation  précédente  n'en  constitue  pas  moins  un  document 
précieux  qui,  rapproché  de  l'enseignement  de  la  clinique,  tend  à 
nous  faire  admettre  que  chaque  fibre  des  racines  antérieures  a  son 
origine  réelle  au  même  étage  et  au  même  niveau  que  son  origine 
apparente. 

('.  —  L'importance  de  ce  fait  n'échappera  à  personne,  puisqu'il  no 
tend  à  rien  moins  qu'à  identifier,  au  point  de  vue  topographique,  les 
paralysies  radiculaires  et  les  paralysies  alrophiques  d'origine  myélo- 
pathique.  Il  ne  soulève  plus  d'ailleurs  d'objections  sérieuses,  et  les 
observations  futures,  comme  les  plus  récentes,  lui  donneront  peu  à 
peu  la  valeur  d'une  loi.  11  n'en  est  plus  de  même  lorsqu'on  essaie  de 
localiser  dans  la  moelle  les  centres  musculaires,  et  de  préciser 
l'étage  radiculaire,  la  colonne  ou  le  •  noyau  •  auxquels  appartiennent 
les  cellules  gangHonnaires  qui  innerxcnltel  ou  tel  muscle.  Pour  les 
uns,  chaque  muscle  a  un  noyau  correspondant  dans  la  moelle  ;  pour 
d'autres,  les  muscles  d'un  même  secrmcnl  de  membre  ont  un  rentre 
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commun.  C'est  ainsi  qu'il  existerait  dans  la  moelle  cervicale  un 
noyau  pour  les  muscles  de  la  main,  un  autre  pour  les  muscles  du 
bras,  etc.  ;  pour  d'autres  encore,  les  noyaux  ou  centres  d'innervation 
musculaire  seraient  individualisés  pour  tel  ou  tel  nerf  :  un  noyau 
pour  le  nerf  radial,  un  noyau  pour  le  nerf  cubital,  un  noyau  pour  le 
médian.  Pour  d'autres  enfin,  toutes  ces  considérations  anatomiques 
sont  sans  valeur:  chaque  groupement  cellulaire  serait  un  centre  pour 
les  muscles  de  même  fonction  ou  de  fonction  analogue  ;  exemple  : 
un  noyau  pour  les  muscles  fléchisseurs  de  la  main  et  des  doigts,  un 
noyau  pour  les  extenseurs,  etc. 

C4omment  résoudre  un  problème  aussi  délicat,  en  présence  de 
théories  si  dissemblables,  —  comme  nous  le  verrons  par  la  suite,  elles 
ne  sont  que  partiellement  conciliables  entre  elles,  —  théories  qui  ne 
sont  pas  de  simples  vues  de  l'esjH'it,  puisque  les  défenseurs  de  chacune 
d'entre  elles  invoquent  à  son  appui  les  résultats  de  l'expérimenta- 
tion, de  l'anatomie  pathologique  ou  même  de  la  clinique.  L'analomie 
seule  ne  peut  être  de  son  côté  d'aucune  utilité;  il  est  impossible  de 
suivre  par  la  dissection,  à  travers  les  plexus  et  les  troncs  nerveux, 
les  fibres  radiculaires  jusqu'à  leur  pénétration  dans  le  muscle. 

Les  auteurs  qui  se  sont  attachés  à  l'étude  des  localisations 
motrices  spinales  ont  eu  recours,  pour  la  plupart,  à  l'expérimenta- 
tion. Partant  de  ce  principe  que  la  section  d'un  neurone  retentit 
sur  sa  cellule  d'origine  (Nissl),  ils  ont  utilisé  cette  réaction  à 
distance,  et  examiné  par  la  méthode  de  Nissl  les  centres  nerveux 
d'animaux  sur  lesquels  ils  avaient  pratiqué  des  sections  de  nerfs  ou 
des  ablations  de  muscles,  ou  même  des  amputations. 

Chez  l'homme,  la  moelle  des  amputés  a  été  étudiée  dans  le  même 
but.  Comme  nous  le  verrons  par  la  suite,  l'application  de  cette 
méthode  n'est  pas  toujours  exempte  de  reproches. 

Théorie  MuscuLAmi:.  —  D'après  M.  et  M'"*'  Parhon,  qui  sont  les 
principaux  défenseurs  de  cette  théorie,  chaque  muscle  est  innerve 
par  un  noyau  médullaire  distinct  ;  et  môme,  pour  certains  muscles 
dont  les  grands  faisceaux  sont  suffisamment  différenciés,  chacun 
de  ces  faisceaux  aurait  à  son  tour  un  centre  d'innervation  spécial. 
Comme  nous  l'avons  indiqué  plus  haut,  les  auteurs  de  cette  théorie 
sont  arrivés  à  ces  conclusions  en  examinant  avec  la  méthode  de 
JNissl  la  moelle  des  animaux  auxquels  ils  avaient  enlevé  un  ou 
plusieurs  muscles.  Or,  on  sait  que  la  section  d'un  neurone  retentit 
d'autant  moins  sur  la  cellule  d'origine  qu'elle  est  faite  à  une 
dislance  plus  grande,  et  par  conséquent  les  conditions  dans 
lesquelles  ont  été  faites  les  expériences  de  M.  et  M™"  Parhon  — 
c'est-à-dire  section  du  nerf  moteur  à  son  extrémité  périphérique,  au 
niveau  de  la  plaque  motrice  terminale  —  sont  les  moins  favorables 
pour  mettre  en  lumière  la  réaction  à  distance.  Il  nous  paraît  douteux 
que,  dans  ces  conditions,  cette  réaction  existe  ou  du  moins  soit  suffi- 
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sammenl  nctlo  pour  qu'on  puisse  en  tirer  des  déductions  sérieuses. 
Du  reste,  les  résultats  quils  ont  obtenus  sont  contredits  jiar  d'autres 
expérimentateurs  :  d'après  de  Ncef,  l'ablation  de  muscles  ne  détermine 
pas  dans  la  moelle  de  lésions  cellulaires  appréciables.  Pour  com- 
battre cette  théorie,  on  pourrait  même  se  contenter  de  se  reportera 
la  description  des  lésions  qu'ont  trouvées  M.  et  M""  Parhon  et  qui 
sont  les  suivantes:  «  Le  corps  cellulaire  est  un  peu  augmenté  de 
volume,  mais  le  noyau  ne  se  déplace  pas  ou  rarement;  la  dissolution 
des  éléments  chromatophiles  n'est  pas  bien  avancée,  il  existe  plutôt 
une  désagrégation  de  ces  éléments.  C'est  la  première  phase  de  la 
chromalolyse  ».  En  présence  d';dtér;itions  aussi  insignifiantes,  il  doit 
être  très  difficile  de  distinguer  une  cellule  malade  d'une  cellule  saine. 
Les  résultats  des  expériences  précédentes  ne  sont  donc  pas  de  nature 
à  entraîner  la  conviction. 

Sano  a  soutenu  une  opinion  semblable,  à  l'appui  de  laquelle  il  cite 
le  fait  que  le  nerf  phrénique  possède  un  noyau  indépendant  et 
circonscrit.  11  a  même  décrit  des  noyaux  spéciaux  pour  les  divers 
faisceaux  du  muscle  diaphragme.  A.  Kohnslamm  est  arrivé  à  des 
conclusions  toutes  difTérentes,  et  d'après  lui  il  n'existe  pas  un  noyau 
supérieur  pour  la  partie  antérieure  du  diaphragme  et  un  noyau 
inférieur  pour  sa  partie  lombaire:  les  cellules  correspondantes  sont 
plus  ou  moins  mélangées  ensemble. 

Il  ne  faut  pas  oublier,  non  plus,  que  noyau  du  phrénique  n'équivaut 
pas  à  noyau  du  diaphragme,  car,  outre  l'anastomose  (|ue  fournit 
habituellement  le  nerf  phrénique  au  nerf  du  muscle  sous-clavier,  il 
donne  encore  une  branche  terminale  importante  à  la  capsule 
surrénale  et  au  plexus  solaire. 

La  méthode  anatomo-clinique  ne  peut  être  à  son  tour  d'un  grand 
secours  pour  trancher  une  question  aussi  délicate.  On  n'observe  pas 
d'atrophie  musculaire  d'origine  myélopathique  localisée  strictement 
à  un  seul  muscle.  Ouant  aux  lésions  de  la  moelle  chez  les  amputés, 
leur  interprétation  est  généralement  trop  complexe  pour  qu'on 
puisse  en  tirer  quelque  déduction  utile  ;  d'ailleurs,  on  ne  se  trouve  pas 
seulement  en  présence  de  sections  de  muscles,  mais  en  présence  de 
sections  de  muscles,  de  tendons  et  de  nerfs.  En  outre,  très  peu  de  cas 
sont  utilisables,  parce  que  la  réaction  chromatolytique  qui  est  la 
base  do  la  méthode  n'est  souvent  appréciable  que  dans  un  délai 
limité  après  l'amputation. 

Aussi  ne  peut-on  que  s'étonner  que  certains  auteurs,  et  Sano  entre 
autres,  aient  pu  localiser  chez  l'homme  les  noyaux  des  membres 
inférieurs  en  étudiant  la  moelle  dans  des  cas  d'amputation.  La 
réaction  cellulaire  correspond  en  réalité,  dans  ces  cas,  à  la  section  des 
troncs  nerveux  ;  l'examen  de  la  moelle  permet  de  localiser  l'origine 
des  fibres  motrices  contenues  dans  les  nerfs  et  non  les  noyaux  isolés 
des  muscles  innervés  par  ces  fibres  sectionnées. 
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On  ne  saurait  cependant  faire  table  rase  de  toutes  les  autopsies 
d'amputés,  et  certains  cas  peuvent,  en  raison  de  localisations  très 
spéciales,  jeter  quelque  lumière  sur  la  question  qui  nous  occupe.  Nous 
citerons  entre  autres  une  observation  fort  intéressante  d'A.  Bruce; 
il  s'agit  d'une  désarticulation  de  la  hanche  à  la  suite  de  laquelle  le 
psoas  iliaque  et  le  pectine,  l'obturateur  interne,  le  pyramidal  et  les 
jumeaux  étaient  les  seuls  muscles  du  bassin  respectés.  Mettant  en 
regard  les  cellules  restées  saines  à  la  région  lombaire  et  à  la  région 
sacrée,  il  a  pu  localiser  dans  les  groupes  antéro-latéral,  postéro- 
latéral  et  central  au  niveau  des  deuxième  et  troisième  segments 
lombaires,  les  cellules  d'origine  du  psoas-iliaque  et  du  pectine;  de 
même,  les  centres  de  l'obturateur  interne,  des  jumeaux  et  du  pyra- 
midal siégeraient  à  la  partie  interne  du  groupe  antéro-latéral  dans 
les  premier  et  deuxième  segments  sacrés. 

Au  cours  de  l'opération,  le  nerf  honteux  interne  avait  été  partielle- 
ment sectionné  et,  par  suite,  l'innervation  des  muscles  du  périnée,  de 
l'urètre  et  de  l'anus  avait  été  compromise  ;  dans  le  groupe  médian, 
au  niveau  des  troisième  et  quatrième  segments  sacrés,  il  existait  des 
cellules  en  réaction,  qui  représentent  les  centres  trophiques  de  ces 
muscles.  Cette  observation  démontre  que  les  muscles  ont  une  repré- 
sentation assez  diffuse  dans  la  moelle,  puisque  les  cellules  trophiques 
des  muscles  psoas-iliaque  et  pectine  sont  réparties  au  moins  dans 
trois  noyaux  ;  et  à  ce  propos  on  pourrait  en  rapprocher  l'observation 
de  Parhon  et  (loldstein,  qui,  dans  un  cas  d'extirpation  double  du 
grand  et  du  petit  pectoral  chez  l'homme,  à  la  suite  d'un  cancer,  ont 
trouvé  trois  groupes  cellulaires  en  réaction,  et  font  observer  que  cette 
altération  de  trois  groupes  de  cellules  à  la  suite  de  l'extirpation  de 
deux  muscles  ne  concorde  pas  complètement  avec  la  théorie  des 
localisations  musculaires. 

L'observation  d'A.  Bruce  démontre  en  outre  que  les  cellules  gan- 
glionnaires correspondant  à  un  seul  muscle  sont  étagées  sur  une 
assez  grande  hauteur,  au  moins  celle  de  deux  étages  radiculaires, 
et  ces  résultats  sont  conformes  à  ceux  de  la  physiologie  expérimen- 
tale. En  effet,  la  contraction  d'un  même  muscle  peut  être  obtenue 
par  l'excitation  de  plusieurs  racines  (Ferrier  et  Yeo,  Forgues  et 
Lannegrâce,  Sherringlon).  Ce  dernier  auteur  a  même  établi  que 
chaque  fascicule  d'une  racine  antérieure  représente  en  partie  la 
racine  tout  entière,  car,  en  électrisant  un  seul  fascicule,  on  déter- 
mine un  mouvement  dans  le  muscle  tout  entier;  seulement  ce 
mouvement  est  moins  fort  que  lorsque  toute  la  racine  est  excitée. 

Le  centre  médullaire  de  chaque  muscle  est  par  conséquent  disposé 
sur  une  assez  grande  hauteur  dans  la  substance  grise  de  la  corne 
antérieure  de  la  moelle  :  les  cellules  qui  concourent  à  sa  formation  ne 
sont  probablement  pas  réparties  indilTéremment  dans  toutes  les 
colonnes  cellulaires,  mais  dans  chaque  colonne  il  paraît  vraisemblable 
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que  les  cellules  juxtaposées  ne  correspondent  pas  toutes  au  même 
muscle;  en  tout  cas  il  n'est  pas  démontré  jusqu'ici  que,  dans  un 
segment  donné,  les  cellules  d'une  colonne  innervent  exclusivement 
un  seul  muscle. 

Malgré  cela,  il  n'est  pas  iui|)0ssibl(!  que  l'agencement  des  colonnes 
cellulaires  ne  soit  la  conséquence  d'une  certaine  systématisation. 
C'est  ainsi  que,  pour  donner  un  exemple,  l'observation  d'A.  Bruce  tend 
à  démontrer  que  le  centre  d'innervation  des  muscles  du  périnée,  de 
l'anus  et  de  l'urètre  siège  dans  le  groupe  médian  au  niveau  des 
troisième  et  quatrième  segments  sacrés.  Si  nous  nous  reportons  à  la 
description  des  colonnes  cellulaires,  nous  remarquons  que  la  colonne 
interne  diminue  à  partir  de  L'"  pour  sarrêter  à  la  partie  inférieure 
de  L'^.  Elle  manque  complètement  sur  toute  la  hauteur  de  L^  et  la 
parlie  supérieure  de  S'.  Elle  réapparaît  dans  la  moitié  inférieure 
de  S',  se  renfle  au  niveau  de  S'",  diminue  ensuite  et  se  termine  défi- 
nitivement à  la  partie  inférieure  de  S'^. 

Or,  de  môme  que  la  colonne  interne  au  niveau  de  S'"  cl  de  S'^' 
représente  le  centre  d'innervation  des  muscles  les  plus  rapprochés  de 
la  ligne  médiane  du  corps  dans  les  étages  radiculaires  correspondants, 
muscles  de  l'urètre,  du  périnée,  de  l'anus  ;  de  même  qu'elle  fait 
défaut  dans  des  segments  dont  les  racines  n'ont  aucun  muscle  médian 
à  innerver  ;  de  môme  la  colonne  interne  sur  toute  la  hauteur  des 
régions  cervicale,  dorsale  et  lombaire  supérieure  paraît  représenter 
le  centre  des  muscles  les  plus  rapprochés  de  la  ligne  médiane,  c'est- 
à-dire  les  muscles  des  gouttières  vertébrales.  C'est  pourquoi,  dans  les 
processus  pathologiques  de  la  moelle  qui  produisent  l'atrophie 
musculaire  (alroj)hie  musculaire  progressive,  syringomyélie,  sclérose 
latérale  amyotrophiquc),  cette  colonne  résiste  le  plus  longtemps  et  est 
même  souvent  respectée,  parce  que  l'atrophie  atteint  plus  tardivement 
ou  épargne  môme  les  muscles  des  gouttières  vertébrales. 

Dans  les  mêmes  aflections,  il  est  de  règle  que  les  muscles  Héchis- 
seurs  des  doigts  et  de  la  main  soient  pris  avant  les  muscles 
extenseurs,  dont  l'intégrité  persiste  longtemps  et  quelquefois  même 
indéfiniment.  En  ce  qui  concerne  la  syringomyélie,  Marinesco 
rapproche  ce  fait  de  la  disposition  qu'aU'octent  les  cavités  médullaires, 
qui  s'accroissent  du  centre  vers  la  périphérie  de  la  substance  grise; 
il  en  déduit  que  les  contres  des  muscles  extenseurs  sont  plus 
rapprochés  de  la  périphérie  de  la  corne  antérieure  et  que  les  centres 
des  muscles  fléchisseurs  occupent  les  colonnes  cellulaires  les  plus 
centrales.  Knapp  admet  une  topographie  semblable.  Mais,  comme  la 
même  évolution  de  l'atrophie  se  constate  souvent  dans  la  poliomyélite 
antérieure  chronique  ou  dans  la  sclérose  latérale  amyotrophique, 
deux  alïections  qui  frappent  d'abord  les  étages  les  plus  inférieurs 
du  renllement  cervical,  il  paraît  plus  logique  d'admettre  que,  si 
les  muscles  extenseurs  sont  plus  tardivement  atrophiés,  c'est  parce 
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que  leurs  centres  tropliiques  sont  situés  dans  des  étages  radi- 
culaires  plus  élevés  que  les  centres  trophiques  des  muscles  tléchis- 
seurs.  Des  examens  méthodiques  des  muscles  et  l'élude  de  la  moelle 
(sur  coupes  sériées)  dans  des  cas  de  poliomyélite  antérieure  chro- 
nique, syringomyélie,  sclérose  latérale  amyotrophique,  hématomyélie, 
dans  lesquels  les  muscles  extenseurs  seront  conservés,  sont  appelés 
à  rendre  les  plus  grands  services  dans  l'étude  de  ces  localisations 
motrices. 

TnÉoniE  sEGMKMAUŒ.  —  Ccttc  théorie  a  été  soutenue  tout  d'abord 
par  Van  Gehuchten  et  de  Bûck,  puis  par  Van  Gehuchten  et  Nelis  pour 
qui  «  la  localisation  motrice  médullaire  n'est  ni  nerveuse,  ni  muscu- 
laire ;  elle  est  segmentaire  »,  c'est-à-dire  que  chacun  des  groupements 
cellulaires  du  renflement  cervical  ou  de  la  moelle  lombo-sacrée  pré- 
side à  l'innervation  dun  segment  de  membre.  Il  existerait  ainsi  dans 
la  moelle  un  noyau  pour  les  muscles  de  la  main,  un  noyau  pour  les 
muscles  de  l'avant-bras,  un  autre  pour  les  muscles  du  bras,  et  de 
même  pour  le  pied,  la  jambe  et  la  cuisse.  La  même  théorie  a  été 
acceptée  par  Brissaud,  de  Neef,  etc. 

L'un  de  nous,  en  1900,  a  déjà  combattu  celte  théorie  en  s'appuyanl 
surtout  sur  des  arguments  d'ordre  clinique.  <(  L'atrophie  musculaire 
myélopalhique  présente  en  cfîet  une  topographie  spéciale  ;  jamais  elle 
n'affecte  le  type  segmentaire.  Que  l'on  considère  en  effet  l'une  ou 
l'autre  des  formes  cliniques  suivant  lesquelles  se  présentent  les 
atrophies  de  cause  myélopalhique,  qu'il  s'agisse  du  type  Aran- 
Duchenne  ou  du  type  scapulo-huméral,  il  est  facile  de  voir  que  ces 
types  sont  la  négation  même  d'une  localisation  motrice  segmentaire. 

«  Si  cette  dernière  existait,  si  la  moelle  contenait  des  groupements 
moteurs  correspondant  à  des  segments  de  membres,  on  devrait 
observer  en  clinique  des  atrophies  à  type  segmentaire. 

«Or,  dans  l'atrophie  la  plus  strictement  limitée  en  apparence  aux 
muscles  de  la  main  —  type  Aran-Duchenne  au  début,  —  il  existe 
toujours  un  certain  degré  d'atrophie  du  groupe  cubital  des  fléchisseurs 
du  poignet  et  des  doigts,  tandis  que  les  extenseurs  correspondants 
sont  normaux  comme  volume  et  comme  fonctions.  Pour  le  type  sca- 
pulo-huméral, il  en  est  de  même  et  on  n'a  pas  encore  vu  d'exemple 
d'atrophie  du  deltoïde,  du  biceps  et  du  brachial  antérieur,  sans  que 
le  long  supinaleur  participe  à  l'atrophie.  D'un  autre  côté,  a-t-on 
jamais  rencontré  une  atrophie  des  muscles  de  l'avant-bras  avec 
intégrité  de  ceux  de  la  main  et  du  bras?  Dans  la  théorie  segmentaire, 
c'est  une  seule  colonne  cellulaire  qui  fournirait  à  la  fois  aux  muscles 
à  fonctions  opposées  de  chaque  segment  de  membre  —  fléchisseurs 
et  extenseurs.  —  Gomment  expliquer  avec  cette  théorie  l'intégrité  des 
extenseurs  du  poignet  et  des  doigts  dans  le  type  Aran-Duchenne  au 
<lébut?  Comment  expliquer  encore  avec  cette  théorie  les  faits 
d'atrophie  musculaire  dissociée  des  muscles  de  la  main  —  comme 
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dans  le  cas  de  Prévosl  cl  David  (1871)  —  ou  comme  dans  celui  que 
l'un  de  nous  a  actuellemeni  dans  son  service,  ayant  Irait  également 
à  une  atrophie  dissociée  des  muscles  de  la  main  |)ar  paralysie  infan- 
tile el  donl  la  to[)Of^rapliie  est  la  suivante  :  atropine  totale  du  court 
abducteur,  du  court  lléchisseur  et  de  l'opposant  du  Ihénar  avec 
intégritc'  complète  de  Tadducleur  du  pouce  et  de  tous  les  interosseux? 
Sil  existait  une  colonne  cellulaire  pour  les  muscles  de  chaque  segment 
de  membre,  une  pareille  dissociation  ne  pourrait  s'observer  ». 

Les  considérations  précédentes  nous  paraissent  suffisamment 
démonstratives  et  il  serait  superflu  d'insister  davantage  sur  une 
théorie  qui  n'a  pour  elle  aucun  argument  probant. 

Théoiuk  pÉHii'iMcuKji  i:  ov  mlrvklse. —  Chacun  des  troncs  nerveux 
des  membres  a-t-il  dans  la  moelle  un  centre  spécial?  Cette  question 
a  soulevé  encore  de  nombreuses  discussions.  Marinesco,  Parhon  et 
Popesco  avaient  tout  d'abord  montré  par  la  pathologie  expérimentale 
que  chaque  nerf  tirait  ses  origines  de  plusieurs  noyaux,  lun 
principal,  les  autres  accessoires,  et  que,  par  conséquent,  la  localisa- 
tion motrice  médullaire  des  nerfs  était  dilluse. 

Knappe  admet  aussi  que  tous  les  groupes  cellulaires  prennent  plus 
ou  moins  part  à  la  formation  d'un  nerf  spinal  dans  les  segments  oii 
ce  nerf  prend  naissance. 

Marinesco  est  revenu  plus  récemment  sur  ce  sujet,  et  les  examens 
qu'il  a  faits  après  la  résection  des  ditïérents  nerfs  lui  ont  permis  de 
conclure  «  que  les  colonnes  (jui  constituent  l'origine  des  nerfs  obtu- 
rateur, crural  et  sciatique  sont  indépendantes.  Les  cellules  de  la 
colonne  du  crural  ne  se  mélangent  pas  avec  celles  de  la  colonne  de 
rol)lurateur,  pas  plus  qu'avec  celles  de  la  colonne  du  sciatitiue».  Les 
colonnes  du  sciatique  poplité  interne  et  du  sciatique  poplité  externe 
ne  se  confondraient  pas  davantage. 

Marinesco  se  montre,  il  est  vrai,  assez  éclectique;  après  avoir 
reconnu  que  chaque  muscle  possède  un  centre  physiologique,  il 
admet  que  tous  les  muscles  ne  possèdent  pas  un  noyau  anatomi([ue- 
ment  défini  et  circonscrit  :  assez  souvent  ces  noyaux  sont  atlerents  à 
une  collectivité  de  muscles.  Il  ajoute  ensuite  qu'il  y  a  des  groupes 
cellulaires  spécialisés  pour  les  différentes  régions  de  la  cuisse,  de  la 
jambe,  de  l'avant-bras  ;  or,  dans  ces  colonnes  cellulaires  il  y  aurait 
des  noyaux  secondaires  ou  des  centres  en  rapport  avec  les  muscles 
de  chaque  région;...  toutes  les  fois  qu'un  nerf  périphérique  fournit  la 
motricité  à  plusieurs  segments,  ce  nerf  a  autant  de  noyaux  naturels 
qu'il  y  a  de  segments. 

La  théorie  nerveuse  n'est  pas  incompatible  avec  la  théorie  muscu- 
laire. En  efl'et,  s'il  est  vrai,  comme  nous  l'avons  présumé  plus  haut, 
que  les  cellules  trophiques  d'un  muscle  ne  sont  pas  indiflëremment 
réparties  dans  toutes  les  colonnes  de  la  corne  antérieure,  il  est  fort 
acceptable  que  les  cellules  dont  les  cylindraxes  participent  ù  la  for- 
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malion  d'un  nerf  ne  sont  pas  davantage  réparties  dans  toutes  les 
colonnes,  ou  plutôt  également  dans  les  mêmes  colonnes  que  les 
cellules  qui  participentà  la  formation  d'un  auli-enerf,  puisque  chaque 
nerf  est  destinée  des  muscles  différents. 

Mais,  à  regarder  les  choses  de  près,  on  remarquera  que  la  théorie 
musculaire  se  dissimule  derrière  la  théorie  nerveuse.  En  réalité,  il 
n'existe  pas  une  colonne  cellulaire  spécialisée  pour  chaque  nerf;  mais 
chaque  nerf  a  ses  cellules  d'origine  dans  certaines  colonnes  de 
préférence  à  certaines  autres,  ce  qui  n'est  pas  tout  à  fait  la  même 
chose. 

De  même  si  un  nerf,  tel  que  le  cubital,  fournit  des  fibres  aux 
muscles  de  l'avant-bras  et  aux  muscles  de  la  main,  il  n'est  pas  impos- 
sible que  les  uns  et  les  autres  aient  leur  centre  trophique  dans  des 
colonnes  différentes  ;  c'est  pourquoi,  telle  qu'elle  est  formulée, 
l'opinion  de  Marinesco  paraît  assez  conforme  à  la  réalité  des  faits. 

La  théorie  nerveuse,  pas  plus  que  la  théorie  musculaire,  n'est  donc 
en  contradiction  avec  la  théorie  radiculaire,  telle  qu'elle  a  été  exposée 
par  l'un  de  nous. 

Théorie  fonctioxnklle.  —  Il  paraît  peu  vraisemblable  que  chaque 
colonne  représente  le  centre  trophique  d'un  seul  muscle;  il  n'y  aurait 
pas  assez  de  colonnes  cellulaires  dans  la  moelle:  c'est  pourquoi  il  est 
logique  d'admettre  que  chaque  colonne  correspond  à  une  collectivité 
de  muscles,  et  il  esl  probable  que  les  muscles  dont  les  centres  sont 
ainsi  associés  dans  la  moelle  doivent  avoir  une  fonction  commune. 
Cette  théorie,  qui  a  été  plus  particulièrement  soutenue  par  Parhon  et 
Goldstein,  n'est  nullement  en  opposition  avec  la  théorie  radiculaire. 

De  même,  d'après  Sano,  «  c'est  la  fonction  qui  détermine  la  dispo- 
sition des  cellules  en  groupements  principaux  et  les  sous-divisions 
de  ceux-ci  en  groupements  secondaires.  Par  conséquent,  les  locali- 
sations sont  fonctionnelles  ». 

H  faut  ajouter  que  cela  n'est  vrai  que  si  on  envisage  les  localisations 
dans  leurs  relations  avec  les  colonnes  cellulaires  et  non  par  rappoit 
aux  étages  radiculaires,  puisque  les  filets  nerveux  de  chaque  racine 
contiennent  des  libres  provenant  de  colonnes  ditïérentes,  destinées  à 
des  muscles  différents  et  correspondant  souvent,  par  suite,  à  des 
fonctions  ditïérentes. 

Motilîtc.  —  Tout  mouvement,  qu'il  s'agisse  d'un  mouvement 
volontaire  ou  réflexe,  doit  être  envisagé  comme  une  augmentation 
brusque  du  tonus  dans  les  muscles  qui  entrent  en  contraction. 

Mouvement  volontaire.  —  Dans  le  mouvement  volontaire,  la 
moelle  ne  semble  tout  d'abord  intervenir  que  pour  transmettre  aux 
cellules  motrices  des  cornes  antérieures  les  excitations  qui  ont  leur 
point  de  départ  dans  l'écorce  cérébrale.  Cette  transmission  s'efîectue 
presque  entièrement  par  les  faisceaux  pyramidaux  croisés,  la  fonction 
des  faisceaux  pyramidaux  directs  est  plus  obscure.  Les  lésions  qui 
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inlerrompenl  le  faisceau  pyramidal  croisé  sont,  en  eirel,  suivies  de  la 
paralysie  du  mouvement  volontaire  dans  les  membres  du  môme  côté  : 
lorsqu'elle  est  bilatérale,  la  paralysie  atteint  les  quatre  membres, 
à  la  condition  qu'elle  siège  au  niveau  ou  au-dessus  du  renflement 
cervical;  lors((iic  la  lésion  sièf^e  au-dessous  du  renflement  cervical,  les 
membres  inférieurs  sont  seuls  paralysés. 

Le  rôle  de  la  moelle  dans  le  mouvement  volontaire  est  cependant 
plus  complexe,  si  on  envisage  celui-ci  comme  une  augmentation 
brusque  du  tonus  dans  un  groupe  de  muscles  bien  défini  :  nous 
savons  en  elTet  que  la  moelle  en  est  le  centre  régulateur.  La  coordi- 
nation du  mouvement  est  également  élaborée  dans  les  centres  supé- 
rieurs, mais  à  la  condition  qu'ils  soient  en  communication  constante 
avec  la  périphérie  ;  lorsque  les  libres  médullaires  qui  sont  aft'ectées 
à  la  conduction  des  impressions  périphériques  sont  interrompues,  le 
mouvement  n'est  plus  adapté  au  but,  il  devient  incoordonné.  Si, 
d'autre  part,  on  admet  avec  von  Monakow  que  les  fibres  du  faisceau 
pyramidal  ne  s'arborisent  pas  directement  autour  des  cellules  motrices 
des  cornes  antérieures,  mais  autour  de  cellules  spéciales  {Schaltzellen} 
qui  commandent  à  leur  tour  plusieurs  cellules  motrices,  la  moelle, 
envisagée  au  point  de  vue  de  la  coordination,  s'élève  au-dessus  d'un 
simple  organe  de  transmission  :  elle  devient  un  centre  coordinateur. 
Enfin,  les  relations  anatomiques  qu'établissent  entre  les  divers  étages 
de  la  moelle  les  fibres  endogènes  laissent  entrevoir  la  part  qui  lui 
revient  encore  dans  les  phénomènes  de  coordination. 

La  moelle  intervient  de  diverses  manières  dans  la  coordination  du 
mouvement.  L'exécution  du  mouvement  volontaire  a  son  point  de 
départ  dans  l'écorce  cérébrale  et  la  puissance  du  mouvement  est 
subordonnée  à  l'intensité  de  l'excitation  corticale  :  mais  la  coordination, 
c'est-à-dire  l'adaptation  parfaite  du  mouvement  au  but  dans  le  temps 
et  dans  l'espace,  est  subordonnée  à  l'intégrité  des  relations  anato- 
miques entre  la  périphérie  et  l'écorce  cérébrale  ;  c'est  pourquoi 
l'incoordination  ou  ataxie  est  habituellement  la  conséquence  des 
lésions  qui  interrompent  ces  relations,  et  coïncide  avec  les  troubles 
de  la  sensibilité. 

Lataxie  tabétique  est  la  conséquence  des  lésions  des  racines  posté- 
rieures; l'afaxie  de  la  maladie  de  Friedreich  est  due  sans  doute  en 
partie  à  la  dégénération  des  cordons  postérieurs,  et  il  semble  que  ces 
faisceaux,  qui  ne  sont  pas  absolument  indispensables  pour  la  per- 
ception de  la  sensibilité,  jouent  un  certain  rôle  en  transmettant  aux 
centres  supérieurs  de  coordination  les  excitations  qui  viennent  de  la 
périphérie.  Lataxie  a  été  également  signalée  dans  l'anémie  perni- 
cieuse, lorsque  les  cordons  postérieurs  sont  malades.  La  moelle  ne 
fait  en  réalité  que  transmettre  ces  excitations,  et,  à  ce  point  do  vue, 
on  ne  saurait  la  considérer  comme  un  centre  coordinateur  :  l'ataxie 
qu'on  observe  dans  les  maladies  de  la  moelle  ne  dilïère  en  rien  ni 
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de  l'alaxie  constatée  dans  les  névrites  périphériques  sensitives  telles 
que  le  nervo-tabes  périphérique,  ni  de  l'ataxie  produite  par  les 
lésions  en  foyer  de  la  couche  optique  ou  de  la  région  sensitive  de 
Técorce.  Mais  il  ne  faut  pas  perdre  de  vue  que  le  mouvement  volon- 
taire n'est  qu'une  succession  ou  une  combinaison  de  variations  du 
tonus  musculaire,  et  celui-ci  n'est  que  la  résultante  des  diverses 
excitations,  périphériques  et  centrales,  subies  par  les  cellules  gan- 
glionnaires des  cornes  antérieures  :  par  l'influence  qu'elle  exerce 
continuellement  sur  le  tonus  musculaire,  la  moelle  intervient  plus 
immédiatement  dans  les  actes  de  coordination. 

Enfin  la  moelle  sert  encore  de  relais  et  de  voie  de  conduction  aux 
excitations  périphériques  qui  sont  destinées  à  des  centres  de  coordi- 
nation spéciale,  tels  que  le  cervelet.  Le  faisceau  cérébelleux  direct 
et  le  faisceau  de  Gowers  se  rendent  tous  deux  au  cervelet,  la  dégéné- 
rescence et  l'atrophie  de  ces  faisceaux  entraînent  des  troubles  de 
l'équilibration  (hérédo-ataxie  cérébelleuse,  maladie  de  Friedreich). 
Mouvements  réflexes.  —  Les  mouvements  réflexes  sont  de  divers 
ordres  :  on  distingue  des  réflexes  tendineux,  des  réflexes  cutanés, 
des  mouvements  de  défense. 

La  nature  des  premiers  est  discutée  :  ils  ne  sont  pas  considérés  par 
plusieurs  auteurs  comme  de  vrais  réflexes,  mais  comme  des  pseudo- 
réflexes ;  la  secousse  du  genou,  obtenue  par  la  percussion  du  tendon 
rotulien,  ne  serait,  d'après  Waller  et  Sherrington,  qu'une  réponse 
directe  du  muscle  à  une  tension  mécanique  subite  ;  la  réaction  est  trop 
prompte  pour  qu'on  puisse  faire  intervenir  les  centres  nerveux.  Sher- 
rington n'en  fait  pas  moins  intervenir  la  moelle,  car,  d'après  lui,  pour 
que  la  réaction  se  produise,  il  est  nécessaire  que  le  tonus  spinal  existe. 
Pour  la  plupart  des  auteurs,  au  contraire,  les  réflexes  tendineux 
sont  de  vrais  mouvements  rétlexes,  s'effectuant  par  l'arc  réflexe  de 
Marshall  Hall  (neurone  périphérique  sensitif  et  neurone  moteur).  Ici 
la  moelle  exerce  une  double  action,  et  comme  centre  réflexe  et  comme 
régulateur  du  tonus  musculaire  ;  c'est  pourquoi  le  plus  souvent  le 
tonus  musculaire  et  les  réflexes  se  modifient  simultanément  et  dans 
le  même  sens;  mais,  dans  cette  fonction,  la  moelle  n'est  pas  complè- 
tement afi'ranchie  de  la  domination  des  centres  supérieurs  et  de  l'in- 
fluence exercée  par  les  divers  segments  médullaires  les  uns  sur  les 
autres  :  une  lésion  transversale  incomplète  de  la  moelle  au-dessus  du 
renflement  lombaire  exagère  en  effet  les  réflexes  tendineux,  une 
interruption  complète  les  abolit  ordinairement  en  même  temps  qu'elle 
paralyse  totalement  les  membres  inférieurs.  A  côté  de  l'arc  réflexe 
primitif,  il  faut  donc  admettre  l'existence  d'arcs  réflexes  secondaires 
qui  passent  par  les  centres  supra-spinaux. 

Les  réflexes  cutanés  sont  des  phénomènes  beaucoup  plus  com- 
plexes; leur  centre  ne  siégerait  pas  dans  la  moelle,  mais  beau- 
coup   plus  haut,  vraisemblablement  dans   le  cerveau  :  d'après  Van 
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(jehuchlen,  les  réflexes  cutanés  auraient  une  origine  corticale,  les 
réflexes  tendineux  seraient  d'origine  mésencéphalique  :  le  fait  que, 
dans  riiémiplégie  organique,  les  réflexes  cutanés  physiologiques  sont 
généralement  alïaibiis  ou  môme  disparaissent  en  serait  une  preuve 
assez  directe.  Quant  aux  réflexes  cutanés  anormaux  (réflexe  de 
liabinski),  observés  chez  les  paraplégiques  et  les  hémiplégiques,  ils 
semblent  bien  avoir  leur  centre  dans  la  moelle  :  ce  seraient  «  des 
réflexes  pathologiques  résultant  d'une  sorte  de  débordement  du 
courant  nerveux  empêché  de  trouver  son  chemin  au  cerveau,  ou 
d'une  excitabilité  accrue  des  éléments  nerveux  de  la  moelle  séparée 
des  centres  supérieurs  »  (Jendrassik). 

Enfin,  les  mouvements  de  défense,  les  réflexes  à  la  douleur  sont 
d'un  mécanisme  encore  plus  compliqué  ;  l'intervention  du  cerveau 
devient  de  plus  en  plus  manifeste  :  l'étude  de  ces  réactions  montre 
en  outre  quelle  distance  sépare  les  échelons  les  plus  éloignés  de  la 
série  animale,  et  combien  il  sérail  imprudent  d'intioduire  sans  réserve 
dans  le  domaine  delà  physiologie  humaine  les  données  de  la  physio- 
logie expérimentale.  En  effet,  tandis  que  chez  les  animaux  inférieurs 
la  moelle  semble  de  plus  en  plus  se  soustraire  au  commandement 
des  centres  supérieurs,  —  et  cela  à  un  tel  point  que  la  section  totale 
<le  la  moelle  chez  la  grenouille  n'abolit  pas  les  mouvements  de 
défense  dans  les  membres  postérieurs  :  on  en  a  conclu  à  l'existence 
de  la  conscience  médullaire,  —  au  contraire,  chez  Thonime,  la  moelle 
est  devenue  de  plus  en  plus  l'esclave  des  centres  supérieurs,  et  les 
mouvements  de  défense,  même  ceux  qui  donnent  le  plus  l'illusion  de 
mouvements  réflexes,  ont  leur  point  de  départ  dans  l'écorce  cérébrale. 
Le  même  phénomène,  étudié  chez  l'homme  et  l'anirnal,  peut,  en 
somme,  être  ditïéremment  interprété  :  on  ne  saurait  d'ailleurs  trop 
se  méfier  de  vouloir  dissocier  le  rôle  qui  échoit  à  chaque  partie  du 
système  nerveux  dans  la  production  de  tel  phénomène  physiologique, 
alors  que  les  connexions  anatomiques  de  ses  différentes  parties  nous 
laissent  entrevoir  leur  enchaînement  fonctionnel. 

La  moelle  centre  vaso-moteur.  —  L'action  de  la  moelle  sur  les 
nerfs  vaso-moteurs  et  sur  la  circulation  est  démontrée  à  son  tour  par 
les  paralysies  vaso-motrices  si  souvent  observées  au  cours  de 
diverses  myélopathies.  Parmi  elles,  il  convient  de  citer  tout  parti- 
culièrement la  paralysie  infantile  :  ici  les  troubles  vaso-moteurs 
(cyanose  et  refroidissement  des  extrémit(''S  paralysées)  sont  beaucoup 
plus  intenses  que  dans  d'autres  affections  qui  détruisent  également 
les  cellules  des  cornes  antérieures  (maladie  d'Aran-Duchenne,  sclérose 
latérale  amyotrophique).  Toutefois,  il  convient  de  remarquer  que, 
dans  la  paralysie  infantile,  la  lésion  primitive  détruit  d'emblée  une 
plus  ou  moins  gi-ande  étenilue  de  la  substance  grise  et,  par  cela 
même,  ne  supprime  pas  seulement  les  cellules  motrices  des  cornes 
antérieures,   mais  encore  les  cellules  d'origine  des  fibres  sympa- 
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thiqiies,  ou  ces  fibres  elles-mêmes  dans  leur  trajet  à  travers  la  sub- 
stance grise.  La  moelle  agit  encore  sur  la  circulation  par  les  fibres 
quelle  fournit  aux  filets  sympathiques  qui  sont  destinés  au  cœur. 

L'action  vaso-motrice  de  la  moelle  est  en  partie  une  action  qui  lui 
est  propre,  et  en  partie  une  action  d'emprunt.  11  existe  dans  les  centres 
supérieurs,  et  en  particulier  dans  le  bulbe,  des  centres  vaso-moteurs 
dont  le  fonctionnement  n'est  garanti  que  par  la  conservation  de  leurs 
relations  anatomo-physiologiques  avec  la  moelle.  De  même  les  troubles 
que  l'on  observe  chez  les  hémiplégiques,  et  qui  atteignent  leur  maxi- 
mum dans  l'hémiplégie  infantile,  démontrent  une  fois  de  plus  la 
suboi'dination  des  centres  vaso-moteurs  de  la  moelle  à  l'influence  des 
centres  sus-jacents  et,  dans  le  cas  particulier,  du  cerveau.  D'après  les 
recherches  expérimentales  de  Onuf  et  Collins,  l'extirpation  des  gan- 
glions du  grand  sympathique  détermine  de  la  chromatolyse  dans  les 
quatre  régions  suivantes  delà  substance  grise  :  1°  groupes  paracen- 
traux,  le  long  du  canal  épendymaire  ;  2°  petites  cellules  de  la  corne 
latérale  (tractus  intermedio-lateralis)  ;  3^  petites  cellules  de  la  zone 
intermédiaire  entre  la  base  de  la  corne  antérieure  et  celle  de  la  corne 
postérieure;  i°  colonnes  de  Clarke. 

La  moelle  contient  des  centres  sympathiques  d'un  autre  ordre  : 
ies  lésions  localisées  au  niveau  de  la  première  racine  dorsale  pro- 
duisent des  troubles  oculaires  :  le  rétrécissement  de  la  pupille,  la 
rétraction  du  globe  oculaire,  le  rétrécissement  de  la  fente  palpé- 
brale,  signes  qui  prouvent  l'existence  d'un  centre  oculo-pupillairc 
bilatéral  à  la  partie  supérieure  de  la  moelle  dorsale. 

Les  centres  trophiques  des  muscles  de  la  respiration  se  trouvant 
tous  dans  la  moelle,  et  en  particulier  dans  la  moelle  cervicale  (nerf 
phrénique),  on  voit  quelle  part  lui  revient  encore  dans  l'accomplis- 
sement de  cette  fonction;  mais  elle  ne  fait  qu'exécuter  les  ordres  qui 
lui  viennent  des  centres  sus-jacents,  et  en  particulier  du  bulbe. 

Les  cellules  du  tractus  intermedio-lateralis  représentent  les  prin- 
cipales origines  des  fibi'es  sympathiques,  leurs  fibres  sortent  de  la 
moelle  en  suivant  les  racines  antérieures  ;  ce  sont  les  fibres  sympa- 
thiques efférentes.  Les  fibres  sympathiques  atïérentes,  qui  prennent 
leur  origine  dans  les  ganglions  thoraciques  et  dans  les  plexus  péri- 
phériques, pénètrent  dans  la  moelle  avec  les  racines  postéri(Mires, 
après  avoir  suivi  le  cordon  thoracique  et  les  rami-communicantes  : 
elles  aboutissent  à  la  colonne  de  Clarke  et  aux  cellules  paracentrales. 

La  moelle  et  les  org-anes  g-cnîto-iirinaires.  —  La  moelle 
tient  en  grande  partie  sous  sa  dépendance  la  tonicité  des  réser- 
voirs (vessie,  intestin)  et  de  leurs  sphincters,  mais  les  symptômes 
<]ui  traduisent  leur  mauvais  fonctionnement  ne  sont  pas  nécessai- 
rement liés  à  la  destruction  des  centres  correspondants  :  une 
interruption  complète  ou  incomplète  de  la  moelle  dans  la  région 
dorsale  a  le  plus  souvent  pour  conséquence  des  troubles  des  réser- 
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voirs,  bien  que  ceux-ci  aient  leurs  centres  dans  la  moelle  sacrée.  Il 
est  vrai  que  ces  troubles  ne  sont  pas  alors  les  mêmes  que  ceux 
qu'on  observe  dans  le  cas  de  destruction  de  la  moelle  sacrée,  et  qu'ils 
s'atténuent  f^énéralement  avec  le  temps  :  mais  ce  fait  n'en  prouve 
pas  moins  l'action  exercée  par  les  divers  étages  de  la  moelle  les  uns 
sur  les  autres,  peut-être  même  l'intervention  des  centres  supérieurs. 

Lorsqu'il  existe  une  lésion  transverse  de  la  moelle,  on  observe  sur- 
tout la  rétention  d'urine  par  paralysie  vésicale  et  contracture  du 
sphincter  urétral,  et  l'incontinence  par  regorgement  ;  les  troubles 
de  la  miction  sont  plus  fréquents  dans  les  lésions  transverses  de  la 
moelle  dorsale  (jue  dans  celles  de  la  moelle  cervicale. 

Lors(juela  moelle  est  atteinte  à  la  région  sacrée  au  niveau  de  lorigine 
des  troisième  et  quatrième  racines,  il  y  a  paralysie  de  la  vessie  et  des 
sphincters  ;  l'incontinence  d'urine  est  vraie  et  les  urines  s'écoulent 
presque  continuellement  goutte  à  goutle.  Le  même  fait  peut  encore 
se  produire  dans  la  section  complète  de  la  moelle  à  la  région  dorsale 
inférieure. 

G.  Roussy  et  .L  Hossi  f  190S;  ont  démontré  que  la  destruction  du 
cône  terminal  chez  le  chien  et  le  singe  a  pour  conséquence  des 
troubles  persistants  et  durables  de  la  miction  et  de  la  défécation. 
Ces  troubles  consistent  en  une  incontinence  vraie  des  urines  et  des 
matières.  Les  résultats  de  ces  expériences  prouvent  que  les  centres 
vésicaux  et  rectaux  se  trouvent  dans  la  moelle  sacrée  et  non  dans  les 
ganglions  sympathiques  hypogastriques,  comme  l'avait  prétendu 
Mulïer  (190lV 

Il  existe  à  la  partie  antérieure  de  la  corne  antérieure,  depuis 
l'extrémité  supérieure  du  deuxième  segment  sacré  jusqu'à  l'extrémité 
supérieure  du  troisième,  un  groupe  de  petites  cellules  tassées, 
(ju'Onuf  considère  comme  exerçant  une  action  sur  les  muscles  striés 
de  lerection  et  de  l'éjaculation  chez  l'homme,  de  l'érection  clitori- 
dienne  et  du  sphincter  vaginal  de  la  femme. 

Ces  brèves  considérations  sur  la  physiologie  normale  et  pathologique 
de  la  moelle  humaine  démontrent  la  justesse  de  la  conception  qui  la 
représente  comme  un  centre  et  comme  un  organe  de  transmission  ; 
malgré  cela,  envisagée  comme  centre,  elle  ne  jouit  nulle  part  d'une 
indépendance  absolue.  En  outre,  on  cherche  généralement  à  inter- 
préter tous  les  phénomènes  observés  au  cours  des  atlections  médul- 
laires, soit  par  la  destruction  de  ses  éléments  propres,  soit  par  la 
rupture  des  liens  qui  l'unissent  physiologiquement  aux  autres  centres; 
mais  on  ne  tient  peut-être  pas  assez  compte  de  l'intervention  des 
propriétés  physiques  du  tissu  nerveux,  et,  sans  vouloir  compliquer 
le  problème  des  fonctions  médullaires,  on  ne  doit  pas  en  faire  abs- 
traction dans  l'interprétation  de  quelques  observations,  surtout  en 
présence  des  phénomènes  si  bizarres  dits  d'inhibilion  et  de  dynamo- 
génie. 
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AFFECTIONS  SECONDAIRES   DE  LA   MOELLE 


ACCIDE.^TS   MEDULLAIRES    AU    COURS    DES    TRAUMA- 
TISEES DE  LA  COLOGNE  VERTÉBRALE. 

Les  traumalismes  de  la  colonne  vertébrale  sont  susceptibles  de 
retentir  sur  la  moelle  de  plusieurs  manières.  Dans  une  prenîière 
catégorie  de  faits,  la  moelle  est  directement  intéressée  par  le  trauma- 
tisme ou  par  l'agent  traumatisant  :  c'est  ce  qui  a  lieu  dans  les 
fractures  ou  les  luxations  du  rachis,  les  plaies  par  armes  à  feu,  les 
plaies  par  instruments  piquants  ou  tranchants  :  il  s'agit,  à  propre- 
ment parler,  de  traiimatismes  de  la  moelle.  La  moelle  est  écrasée, 
sectionnée,  comprimée  ou  confuse. 

Dans  une  deuxième  catégorie  de  faits,  le  traumatisme  delà  colonne 
vertébrale  n'a  produit  aucune  solution  de  continuité  ni  aucun  dépla- 
cement du  rachis:  malgré  cela,  la  moelle  a  subi  le  contre-coup  du 
choc  violent  qui  a  ébranlé  la  colonne  vertébrale,  et  de  graves  lésions 
se  sont  immédiatement  développées  sur  une  étendue  plus  ou  moins 
considérable.  L'hématomyélie  ou  des  foyers  de  ramollissement 
constituent  les  accidents  les  plus  habituels.  Les  symptômes  sont 
durables  comme  les  lésions  qui  les  ont  provoqués. 

Dans  une  troisième  catégorie  de  faits,  il  n'existe  ni  traumatisme 
de  la  moelle,  ni  lésion  immédiate  ;  mais  le  traumatisme  de  la  colonne 
vertébrale  est  suivi  de  troubles  nerveux  qui  permettent  de  mettre  en 
cause  la  moelle  épinière.  Contrairement  à  ce  que  l'on  observe  dans 
la  précédente  catégorie,  les  troubles  nerveux  sont  passagers,  et  c'est 
ce  qui  laisse  supposer  que  les  lésions  de  la  moelle  font  défaut  ou  du 
moins  qu'elles  sont  légères  et  l'acilement  réparables.  C'est  dans  ce 
groupe  que  rentre  une  partie  des  accidents  décrits  sous  le  nom  de 
vommotion  médullaire . 

Enfin,  dans  une  dernière  catégorie  de  faits,  ce  n'est  que  plusieurs 
jours  ou  plusieurs  semaines  après  le  traumatisme  que  s'installent  les 
[)remiers  symptômes  d'une  aflection  médullaire,  dont  la  nature 
organique  ne  saurait  être  mise  en  doute.  Comme  on  le  verra  plus 
loin,  ces  accidents  ne  sont  pas  iinivoques  :  ou  bien  le  traumatisme 
précipite  l'évolution  d'une  maladie  jusque-là  latente,  et  alors  il  ne 
fait  que  jouer  le  rôle  d'une  cause  occasionnelle  ;  ou  bien  il  peut  être 
considéré  comme  le  seul  agent  responsable,  comme  la  véritable 
cause  efficiente  de  la  maladie  organique.  Dans  un  cas  comme  dans 
l'autre,  ces  accidents  apportent  une  contribution  importante  à  l'étio- 
logie  générale  des  maladies  de  la  moelle  épinière. 

Thaité  de  médecine.  XXXIV.    —   12 
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TRAUMATISME   DIRECT   DE  LA  MOELLE. 

ÉTIOLOGIE.  —  Les  Iraumatismes  tic  la  moelle  se  produisent  dans 
les  (jnalrc  conditions  suivantes  :  fraclures  du  rachis,  luxations  du 
rachis,  plaies  par  instruments  tranchants  et  piquants,  plaies  par 
armes  à  feu. 

Fractures.  —  La  moelle  est  toujours  atteinte  dans  les  fractures 
Iransverses  totales;  elle  peut  Têtre  encore  dans  les  fraclures  des  arcs 
vert«'braux,  ce  qui  est  beaucoup  plus  rare.  Les  fractures  des  arcs 
vertébraux  sont  d'ailleurs  elles-mêmes  moins  souvent  observées  que 
les  fractures  Iransverses  totales;  elles  sont  généralement  produites  par 
un  choc  direct,  tandis  que  celles-ci  sont  occasionnées  i)ar  des  chocs 
directs  (chutes  sur  le  dos)  ou  indirects  (chutes  sur  les  pieds,  le  bassin 
et  le  verlex)  ;  dans  ce  cas,  elles  sont  secondaires  à  une  flexion  exagérée 
du  corps  en  avant  ou  en  arrière  (Bonnet,  Chedevergne,  Molière). 

Les  fractures  transverses  totales  ont  leur  maximum  de  fréquence 
à  la  région  dorso-lombaire  :  et  il  en  est  naturellement  de  même  des 
traumatismes  consécutifs  de  la  moelle.  Xous  n'avons  pas  à  nous 
occuper  ici  du  mécanisme  invoqué  pour  exphquer  la  fracture,  mais 
nous  devons  nous  demander  suivant  quel  mécanisme  la  moelle  est 
atteinte.  Que  l'on  se  rappelle  que  le  trait  de  fracture  des  corps 
vertébraux  est  oblique  de  haut  en  bas  et  d'arrière  en  avant,  qu'il 
va  glissement  en  avant  du  segment  supérieur  sur  le  segment  infé- 
rieur, que  le  bord  supérieur  du  segment  inférieur  forme  une  arête 
vive  orientée  vers  le  canal  rachidien,  et  enfin  que,  dans  son  chevau- 
chement en  avant,  le  segment  supérieur  entraîne  la  vertèbre  sus- 
jacente  et  son  arc  correspondant,  doù  le  rétrécissement  du  canal 
rachidien. 

En  raison  de  ces  faits,  deux  théories  sont  en  présence  :  pour  le& 
uns,  c'est  le  bord  postéro-supérieur  de  la  vertèbre  fracturée  qui  rétrécit 
le  canal  rachidien  ;  il  comprime  la  moelle  qui  subit  en  même  temps 
un  étirement  dû  au  glissement  en  avant  des  vertèbres  sus-jacentcs  à 
la  fracture.  Elle  se  coude  en  quelque  sorte  sur  -ce  bord  :  c'est  la 
théorie  de  l'élongalion  (Chedevergne).  Pour  d'autres  auteurs  (Félizet, 
Ménard,  Chipault),  l'arc  de  la  vertèbre  sus-jacent  à  la  fracture  com- 
prime la  moelle  d'arrière  en  avant;  la  moelle  est  comprimée  comme 
dans  un  élan  :  c'est  la  théorie  de  la  compression.  La  raj^idité  avec 
laquelle  se  l'ail  la  fracture  explique,  quel  qu'en  soit  le  mécanisme, 
que,  dans  ces  cas,  la  moelle  est  écrasée  et  réduite  en  bouillie. 

Dans  les  fraclures  simples  des  arcs  vertébraux,  la  moelle  est 
simplement  comprimée  par  un  fragment  déplacé  ;  c'est  pourquoi  les 
lésions  sont  moins  graves  et  le  pronostic  plus  bénin. 

Luxations.  —  A  l'inverse  des  fractures,  les  luxations  du  rachis 
sont  plus  lr('(|uenles  à  la  région  cervicale  cl  le  plus  souvent  c'est  la 
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cinquième  vertèbre  qui  se  luxe  sur  la  sixième.  Ces  luxations  se  font 
presque  toujours  en  avant.  Elles  sont  généralement  la  conséquence 
d'une  flexion  forcée  ou  d'une  chute  sur  les  pieds  ou  sur  le  siège; 
dans  ce  dernier  cas,  la  tète  se  fléchit  d'elle-même  par  son  propre 
poids. 

La  luxation  est  quelquefois  unilatérale,  et  il  est  admis  par  la  plu- 
part des  auteurs  qu'elle  peut  être  produite  par  la  contraction  brusque 
et  unilatérale  des  muscles  rotateurs  de  la  tète. 

Les  luxations  ont  pour  conséquence  la  compression  brusque  de  la 
moelle,  et  c'est  pourquoi  leur  symptomatologie  est  très  analogue  à 
celle  des  fractures.  D'ailleurs,  luxations  et  fractures  se  combinent  dans 
plus  d'un  cas  et  contribuent  les  unes  et  les  autres  à  endommager  la 
moelle. 

Les  luxations  de  l'atlas  et  de  l'axis  sont  exceptionnelles,  surtout 
celles  de  l'atlas  sur  l'occipital  ;  elles  sont  plus  curieuses  au  point  de 
vue  anatomique  qu'au  point  de  vue  clinique  :  elles  donnent  lieu  à 
des  désordres  bulbaires  et  médullaires  qui  sont  peu  compatibles  avec 
l'existence. 

Plaies  de  la  moelle  par  instruments  piquants  et  tranchants. 
—  La  majorité  des  plaies  médullaires  est  due  à  un  coup  de  poignard 
porté  dans  la  région  dorsale  et  plus  souvent  dans  la  région  dorsale 
supérieure  que  dans  la  région  dorsale  inférieure.  D'après  Charcot, 
l'ensemble  des  plaies  de  la  moelle  par  instrument  tranchant  s'obser- 
verait plus  souvent  à  la  région  dorsale,  tandis  que  pour  Chipault 
leur  maximum  de  fréquence  serait  à  la  région  cervicale. 

Les  espaces  intervertébraux  étant  plus  larges  à  la  région  cervicale 
et  lombaire,  la  pénétration  y  est  plus  facile.  A  la  région  dorsale,  les 
espaces  intervertébraux  sont  disposés  de  telle  façon  que,  pour  les  tra- 
verser, l'arme  doit  suivre  un  trajet  oblique  de  bas  en  haut  et  de 
dehors  en  dedans;  il  en  résulterait,  d'après  Chipault,  que  si  la  lésion 
de  la  moelle  est  unilatérale,  elle  siège  du  côté  opposé  à  la  plaie 
superficielle. 

Les  hémisections  de  la  moelle,  au  sens  strict  du  mot,  ne  sont  pas 
aussi  fréquentes  ([u"on  Ta  dit,  et  la  moelle  est  coupée  souvent  de 
telle  manière  qu'en  arrière  la  section  dépasse  la  ligne  médiane  et 
qu'en  avant  elle  ne  l'atteint  pas. 

La  plaie  elle-même  est  variable  suivant  que  l'arme,  lorsqu'il  s'agit 
d'un  couteau,  présente  son  dos  ou  son  fil  à  la  ligne  médiane;  dans  le 
premiercas,  il  peutn'y avoirquecontusion,  compression,  refoulement 
de  la  moelle  (Chipault), 

Quelquefois  l'arme  fracture  les  arcs  vertébraux,  qui  peuvent  eux- 
mêmes  exercer  ime  compression. 

Plaies  de  la  moelle  par  armes  à  feu.  —  La  pénétration  d'une 
balle  dans  le  canal  rachidien  occasionne  dans  la  moelle  des  dégAts 
variables  •  ou  bien  la  moelle  est  complètement  écrasée  sur  une  éten- 
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Juede  plusieurs  millimèlres,  ou  bien  elle  nesl  qu'eflleuréeclcontuse, 
ou  bien  encore,  la  vitesse  étant  très  ralentie  après  la  pénétration  dans 
le  canal  vertébral,  la  balle  se  loge  près  de  la  moelle  qu'elle  comprime. 
La  dure-mère  n'est  pas  toujours  perforée.  Généralement  le  projec- 
tile reste  fixé  par  un  processus  de  cicatrisation  et  d'enclavement  dans 
la  région  qu'il  a  primitivement  atteinte. 

Plus  fréquemment  à  la  suite  de  plaies  par  armes  à  feu  qu'à  la  suite 
de  plaies  par  instruments  tranchants,  les  os  traversés  sont  fracturés 
et  les  fragments  osseux  jouent  eux-mêmes  un  rùle  dans  le  processus 
de  compression  et  de  dilacération  de  la  moelle. 

^"la  Lpm    , 


Fig.  129.  — Écrasement  de  la  moelle  épinière  au  niveau  des  l'",  2e,  3"^  p.  lombaires 
par  une  fracture  du  rachis,  au  niveau  des  10'=  et  11'=  vertèbres  dorsales.  Autopsie 
pratiquée  vingt-sept  ans  après  le  traumatisme.  La  moelle  n'est  plus  représentée 
que  par  un  cylindre  conjonctivo-névroglique  et  les  méninges  sont  très  épaissies. 
(Coloration  par  la  méthode  de  Weigert-Pal.) 

Jïp,  canal  de  l'épendyme  ;  Lpm,  leptoméningite  ;  M,  vestiges  de  la  moelle  épi- 
nière; snxii^  sillon  médullaire  antérieur  transformé  en  un  cordon  fibreux;  r,i,  rp, 
racines  antérieures  et  postérieures  ;  x,  x,  y,  fibres  à  myéline  respectées  à  la  péri- 
phérie de  la  moelle. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  Les  modifications  subies  par  le 
rachis  du  fait  de  la  fracture  ou  de  la  luxation,  si  l'on  en  excepte  le 
rétrécissement  du  canal  rachidien  et  le  déplacement  des  fragments 
signalés  plus  haut,  ne  rentrent  pas  dans  le  cadre  de  cette  étude.  Il 
n'en  est  pas  de  même  des  enveloppes  de  la  moelle  et  de  leurs  vais- 
seaux qui  sont  presque  toujours  gravement  compromis.  Il  en  résulte 
des  épanchemenls  de  sang  assez  volumineux  qui  se  répandent  à  la 
surface  de  la  moelle,  en  dedans  ou  en  dehors  de  la  dure-mère,  et  qui 
exercent  à  leur  tour  une  compression  plus  ou  moins  grande  sur  les 
parties  sus  et  sous-jacentes  au  traumatisme.  Lorsqu'il  va  survie,  ces 
hémorragies  rachidiennes  tendent  à  s'enkyster,  les  méninges  sont 
plus  ou  moins  irritées  et  s'épaississent  sur  une  hauteur  variable. 
Mais  nous  reviendrons  plus  loin  sur  les  lésions  méningées,  parce 
qu'elles  jouent  un  rôle  important  dans  la  cicatrisation  des  écrase- 
ments médullaires. 

L'état  de  la  moelle  est  extrêmement  variable  selon  la  brusquerie 
et  le  degré  du  déplacement  osseux  et  par  suite  du  rétrécissement  du 
canal  rachidien.  11  l'est  également  suivant  que  les  examens  anato- 
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miques  sont  pratiqués  immédiatement  après  le  traumatisme  ou 
quelques  jours  après,  ou  dans  un  délai  encore  plus  long,  quelques 
semaines,  des  mois  ou  même  des  années. 

Danslesgrands  traumalismes,  —  ceux  des  fractureset  desluxations, 
—  la  moelle  est  complètement  écrasée,  elle  est  littéralement  réduite 
en  bouillie  et,  au  point  de  vue  anatomique  comme  au  point  de  vue 
physiologique,  la  section  peut  être  considérée  comme  totale. 

A  la  place  de  la  moelle,  on  ne  trouve  plus  qu'une  bouillie  plus  ou 
moins  sanguinolente,  molle  et  difflueute.  L'examen  histologique 
montre  des  cellules  déformées,  étirées,  dont  les  prolongements  sont 
rompus,  irréguliers,  dentelés,  des  fragments  de  fibres  irrégulières, 
des  granulations,  le  tout  mélangé  avec  les  éléments  du  sang.  Si  l'on 
examine  les  segments  immédiatement  sus  et  sous-jacents  à  l'écrase- 
ment, on  remarque  que  les  lésions  se  poursuivent  sur  une  certaine 
étendue  et  diminuent  au  fur  et  à  mesure  que  l'on  s'éloigne  de  la  sec- 
lion  ;  la  moelle  est  plus  ou  moins  déformée  et  fissurée;  les  fibres  ont 
perdu  leur  orientation  normale,  de  verticales  elles  sont  devenues 
horizontales.  Le  bouleversement  est  tel  que  la  coupe  de  la  moelle  est 
méconnaissable  et  que  l'on  aurait  souvent  quelque  difficulté  à  indi- 
quer les  limites  de  la  substance  grise  et  de  la  substance  blanche. 
Tout  cela  rappelle  les  aspects  que  l'on  obtient  lorsque,  au  cours  d'une 
autopsie,  on  porte  un  coup  de  marteau  sur  la  moelle  ou  qu'on  l'ex- 
trait maladroitement  du  canal  rachidien.  Dans  ces  zones  juxta-trau- 
matiques,  on  observe  des  altérations  des  éléments  parenchymateux 
qui  rappellent,  à  un  degré  moins  avancé,  celles  que  l'on  constate  au 
niveau  même  du  traumatisme  médullaire. 

Enfin,  dans  les  parties  sus  et  sous-jacentes  à  l'interruption  médul- 
laire, on  peut  encore  rencontrer  des  hémorragies  qui  fusent  sur  une 
plus  ou  moins  grande  hauteur.  Ce  sont  là  les  lésions  purement  méca- 
niques de  la  moelle. 

Lorsque  l'autopsie  est  pratiquée  après  une  survie  de  quelques 
jours,  les  lésions  sont  beaucoup  plus  complexes.  D'une  part,  les  élé- 
ments séparés  de  leurs  centres  trophiques  dégénèrent  ;  il  en  est  de 
même  de  ceux  qui,  sans  être  dans  cette  condition,  se  trouvent  si 
rapprochés  du  foyer  qu'ils  ont  été  violemment  traumatisés.  D'autre 
part,  il  y  a  invasion  des  parties  malades  par  des  éléments  venus  du 
sang  ou  des  éléments  du  tissu  interstitiel  proliféré  sur  place  ;  enfin 
l'infection  secondaire  vient  encore  dans  certains  cas  compliquer  l'as- 
pect histologique  de  ces  vasles  délabrements.  Il  est  alors  très  diffi- 
cile de  faire  la  part  de  ce  qui  revient  à  la  dégénérescence,  au  pro- 
cessus de  cicatrisation  et  à  l'infection,  et  on  s'explique  comment 
certains  auteurs  mettent  sur  le  compte  de  l'infection  ce  qui  revient  à 
la  dégénération  simple  ou  inversement. 

En  réalité,  on  se  trouve  en  présence  de  divers  phénomènes  :  1°  de 
la  nécrose  immédiate  des  éléments  directement  atteints  par  le  trau- 
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matisme;  '2"  de  la  dcfjénérdlion  des  éléments  qui  se  trouvent  au-des- 
sus ou  au-dessous  du  foyer,  dégénération  (jui  n'a  rien  de  la  dégénéra- 
tion wallérienne,  parcequclle  n'aHecle  aucune  systématisation.  Dans 
cette  zone  juxta-lrauniatique  dont  les  lésions  ont  été  tout  d'abord 
décrites  par  Schiefl'erdecker,  liorner,  et  qui  s'étend  quelquefois  jus- 
qu'à 1  centimètre  au-dessus  et  au-dessous  delà  lésion  de  la  moelle,  la 
dégénération  peut  être  appelée  dégénéralion  traumatique  fSchmaus;. 
Les  cellules  deviennent  globuleuses,  perdent  leurs  prolongements  et 
subissent  la  chromalolyse  ;  elles  s'atrophient  ou  se  désagrègent 
mémo  rapidement  ;  la  myéline  se  fragmente,  le  cylindraxe  se  rompt, 
çà  etlà  existent  des  petits  foyers  hémorragiques,  des  exsudats;  3"  des 
dëgénéralions  wallériennes  dans  les  faisceaux  interrompus  ;  1°  des 
altérations  qui  appartiennent  au  processus  de  résorption  des  éléments 
détruits  ou  dégénérés  ;  corps  granuleux,  cellules  épithélioïdes; 
5°  d'autres  qui  sont  l'indice  d'un  processus  de  cicalrisation,  prolifé- 
ration névroglique,  multiplication  des  noyaux,  multiplication  des 
vaisseaux,  prolifération  des  cellules  conjonctives  des  méninges.  11 
existe  toujours  un  certain  degré  d'œdème,  dû  à  la  gène  de  la  circu- 
lation, et  des  exsudats  plus  abondants  au  niveau  même  de  la  des- 
truction de  la  moelle. 

Linfection  ne  peut  être  affirmée  que  si  on  voit  des  accumulations 
précoces  de  lymphocytes  autour  des  vaisseaux;  dans  ce  cas,  les  infil- 
trations périvasculaires  ont  une  importance  de  premier  ordre,  les 
autres  modifications  histologiques  pouvant  être  mises  tout  autant  sur 
le  compte  de  la  dégénéralion  que  sur  celui  de  l'infection.  Celle-ci 
peut  aboutir  à  la  formation  d'un  abcès. 

Lorsqu'il  existe  des  hématomyélies  secondaires,  la  névroglie  pro 
lifère  aux  limites  du  foyer  hémorragique. 

Les  méninges  sont  généralement  épaissies  et  adhèrent  souvent  les 
unes  aux  autres. 

Lorsque  l'autopsie  est  pratiquée  très  longtemps,  plusieurs  années 
après  le  traumatisme,  la  moelle  nest  plus  représentée  au  niveau  de 
la  fracture  ou  de  la  luxation  que  par  un  cordon  iibreux  très  étroit,  <fui 
se  continue  insensiblement  au-dessus  et  au-dessous  avecles  parties 
restées  saines  ilig.  1"29).  Les  méninges  sont  épaissies,  souvent  adhé- 
rentes et  limitent  une  petite  cavité  remplie  par  un  tissu  amorphe  hyalin, 
par  des  vaisseaux  dont  la  paroi  est  elle-même  épaissie  et  hyaline  ;  on 
n  y  découvre  aucun  élément  nerveux,  ni  névroglique;  parfois,  surtout 
lorsque  l'accident  ne  remonte  pas  à  une  époque  trop  reculée,  le 
l)ignient  sanguin  y  est  encore  décelable.  Sur  les  coupes  sus  et  sous- 
jacentes,  le  même  aspect  se  prolonge  sur  une  hauteur  de  quelques 
millimètresà  un  centimètre  (zonejuxta-traumatique),  puisles  éléments 
ner\eux  réapparaissent  peu  à  peu  et  on  ne  trouve  plus  d'anormal 
que  les  zones  de  dégénérescence  secondaire. 

Cependant,  lorsqu'il  y  a  eu  hématomyélie,  on  trouve  sur  une  très 
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grande  hauteur  une  cavilé  située  à  la  limite  delà  corne  antérieure  et  de 
la  corne  postérieure  ou  même  sur  toute  l'étendue  de  la  corne  posté- 
rieure (fig'.  132  à  140),  cavité  limitée  par  une  prolifération  névroglique 
plus  ou  moins  intense,  qui  ne  présente  généralement  aucune  commu- 
nication avec  le  canal  central  et  dont  l'origine  hématomyélique  peut 
parfois  être  soupçonnée  grâce  à  la  présence  d'une  certaine  quantité  de 
pigment  sanguin.  Enfin,  les  méninges  épaissies  ont  souvent  proliféré 
plus  que  de  nécessité  et  ont  pénétré  plus  ou  moins  dans  la  moelle  au 
voisinage  de  la  zone  juxta-traumalique,  et  lont  même  morcelée  en  un 
nombre  plus  ou  moins  considérable  de  fragments. 

La  moelle  n'est  pas  le  seul  organe  atteint;  les  racines  de  voisinage 
ont  été  plus  ou  moins  tiraillées  et  même  rompues  parle  traumatisme. 
Le  sang  s'est  répandu  dans  leur  Irajet  intra-dure-mérien,  d'où  une 
cause  possible  de  compression  immédiate  ou  même  secondaire, 
celle-ci  occasionnée  par  les  proliférations  méningées  destinées  à 
l'enkystement  de  l'hémorragie. 

A  côté  de  l'hématomyélie  qui  se  surajoute  au  foyer  de  destruction 
primitif,  il  faut  encore  signaler  l'existence  de  petits  foyers  nécro- 
tiques qui  peuvent  se  rencontrer  à  des  distances  assez  éloignées  et 
dont  l'étude  a  été  faite  ]»ar  Schmauss.  Dans  ces  petits  foyers,  les 
lésions  prédominent  sur  les  fibres  :  les  cylindraxes  se  gonflent 
et  dégénèrent  ;  la  myéline  se  fragmente  en  gouttelettes  fines  et  gra- 
nuleuses ;  les  cellules  présentent  quelques  altérations,  le  corps  cellu- 
laire se  tuméfie  et  est  en  état  de  chromatolyse  ;  parfois  les  corps  gra- 
nuleux forment  de  petits  amas  et  l'ensemble  des  lésions  i)rend 
l'aspect  de  petits  foyers  de  ramollissement. 

Les  grands  traumatismes  ne  déterminent  pas  toujours  des  boule- 
versements aussi  considérables  de  la  moelle  «'pinière.  Elle  n'est  pas 
•complètement  écrasée  et  ce  sont  les  jxarties  centrales  qui  souffrent  le 
plus  ;  elles  sont  le  siège  d'un  ramollissement  ou  d'une  hémorragie. 
De  telles  hématomyélies  ont  été  observées  par  Thorburn,  Parkuc, 
Stolper  à  la  suite  d'un  déplacement  brusque  des  vertèbres  avec  retour 
immédiat  à  leur  position  normale. 

D'une  façon  générale,  au  milieu  de  toutes  ces  transformations,  le 
canal  central  est  la  partie  qui  résiste  le  mieux,  seulement  il  n'est  pas 
rare  qu'il  se  dilate  et  que  ses  éléments  épithéliaux  prolifèrent  au-des- 
sus et  au-des-sous  des  grands  foyers. 

Dans  les  fractures  simples  des  arcs  vertébraux,  la  lésion  de  la 
moelle  peut  se  borner  à  une  simple  contusion. 

Ici,  comme  dans  toutes  les  affections  du  système  nerveux  central, 
la  restauration  des  éléments  anatomiques  fait  défaut  :  des  méthodes 
jilus  sûres  que  celles  que  nous  avons  eues  jusqu'ici  à  notre  disposi- 
tion mettront  peut-être  mieux  en  évidence  les  régénérations  des 
libres  nerveuses,  mais  les  résultats  obtenus  avec  les  anciennes 
méthodes    nous    permettent    daftirmer    qu'elles    restent    à    l'état 
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d'ébauches.  Plusieurs  auteurs  (Slrœbe,  Eichhorst,  Naunyn,  Nico- 
laier)  ont  signalé  des  petits  faisceaux  de  fibres  nerveuses  dans  le  tissu 
conjonclif  qui  avoisine  la  moelle,  c'ost-à-dire  dans  les  méninges.  Il 
est  possible  qu'une  partie  de  ces  formations  représente  des  fibres 
régénérées,  et  il  n'est  pas  moins  vraisemblable  qu'elles  proviennenl 
pour  la  plupart  des  racines;  on  sait,  en  effet,  que  les  fibres  pourvues 
d'une  gaine  de  Schwann  se  restaurent,  tandis  que  les  fibres  qui  en 
sont  dépourvues  n'ont  pas  de  tendance  à  se  régénérer  :  le  tissu  con- 
jonctif  semble  jouer  un  rôle  important  dans  la  régénération  des  élé- 
ments nerveux.  Sur  des  préparations  colorées  par  la  méthode  de 
[{amon  y  Cajal,  Marinesco  et  Minea  ont  réussi  à  démontrer  la 
présence  de  fibres  régénérées  dans  la  moelle. 

L'anatomie  pathologique  des  plaies  de  la  moelle  produites  par  les 
instruments  tranchants  ou  les  projectiles  est  moins  bien  connue  ;  et 
les  renseignements  que  nous  possédons  à  ce  sujet  sont  surtout 
d'ordre  expérimental.  La  mort  survient  moins  fréquemment  à  la 
suite  d'une  plaie  de  la  moelle  de  cette  origine  qu'à  la  suite  des  grands 
Iraumatismes  producteurs  de  fractures  ou  de  luxations;  c'est  pour- 
quoi nous  en  connaissons  mieux  les  cicatricesque  les  lésions  initiales. 
En  réalité,  elles  sont  à  peu  de  chose  près  les  mêmes  dans  les  deux 
cas  et  il  ne  saurait  exister  entre  elles  que  des  ditîérences  de  degré. 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  On  comprend,  par  ce  qui  précède,  combien 
la  symptouiatologie  est  polymorphe.  Elle  varie  en  elfet  avec  le  siège 
et  avec  l'intensité  delà  lésion.  Aussi  fatalement  la  description  en  est- 
elle  un  peu  schématique. 

L'écrasement  peut  porter  sur  les  racines  seules,  sur  la  moelle 
seule,  sur  les  deux  à  la  fois  (Chipault).  La  première  éventualité  est 
la  plus  rare  ;  sauf  au-dessous  du  trou  de  conjugaison  de  la  deuxième 
racine  lombaire,  où  le  canal  rachidien  ne  contient  que  les  nerfs  de 
la  queue  de  cheval,  et  dans  quelques  rares  cas  signalés  par  Chipault 
où  il  y  avait  écrasement  des  racines  sans  lésion  de  la  moelle,  la  lésion 

I  limitée  aux  racines  seules  est  exceptionnelle. 

La  lésion  de  la  moelle  seule  est  également  très  rare;  elle  ne  peut  se 
produire  qu'au  niveau  de  la  région  cervicale  ou  dorsale  supérieure  ■ 
à  ce  niveau,  les  racines  ont  un  trajet  perpendiculaire  à  l'axe  de  la 
moelle,  et  une  lésion  transversale  intéresse  en  même  temps  la  moelle 
.il  et  les  racines  qui  naissent  de  ce  segment,  mais  respecte  les  racines 

'  sus-jacentes  à  la  région.  A  la  région  dorsale  inférieure  ou  lombaire, 

il  y  a  le  plus  souvent  lésion  simultanée  de  la  moelle  et  des  racines 
(fig.  \'M).  Celles-ci  ont  dans  le  canal  rachidien  un  trajet  d'autant  plus 
oblique  qu'elles  naissent  j)lus  bas  ;  une  lésion  transversale  à  un  niveau 
fl  quelconque  de  l'une  ou  l'autre  région  rencontre  donc   la  moelle  et 

les  racines  nées  au-dessus,  (pii  n'ont  pas  encore  al  teint  leur  trou  de  con- 
jugaison ;  uous  aurons  donc  ici  superposition  de  deux  ordres  de  sym- 
ptômes :  des  symptômes  médullaires  et  des  symptômes  radiculaires. 
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Pour  préciser  les  limites  de  la  lésion,  il  serait  indispensable  de 
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Fig.  130. —  Constitution  radiculaire  des  plexus. —  Rapports  anatomiques  existant  : 
1"  entre  les  segments  médullaipcs  et  les  corps  vertébraux  ;  2°  entre  l'origine  spi- 
nale des  nerfs  rachidiens  et  les  apophyses  épineuses  des  vertèbres.  —  Co.  I,  nerf 
coccygieu. 

laire  le  départ  de  ce  qui  appartient  à  la  moelle  et  de  ce  qui  relève  de 
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la  lésion  radiculaire.  Chipaull  admet  que,  dans  celte  délimitation 
symplomalique,  le  seul  guide  scientifique  est  la  connaissance  des 
topoiiraphiossensilivo-motrices  radiculaire  et  médullaire,  c'est-à-dire 
de  l'étendue  des  troubles  moleurs  et  sensilii's  qui  succèdent  à  la 
lésion  d'une  racine  donnée  ou  d'un  segment  de  moelle  donné.  Or,  les 
topographies  motrices  médullaire  et  radiculaire  sont  identiques  et  ne 
peuvent  être  utilisées.  Il  en  est  de  môme  des  topographies  sensilives 
médullaire  et  radiculaire.  En  efïel,  d'après  l'ancienne  conception,  les 
accidents  sensitifs  d'origine  médullaire  s«'raient  toujours  limités  supé- 
rieurement par  une  ligne  perpendiculaire  à  l'axe  du  membre,  tandis 
que  les  accidents  sensitifs  d'origine  radiculaire  le  seraient  par  des 
lignes  sensiblement  parallèles  à  l'axe  du  membre.  Par  contre, 
ces  topographies  sensitives  médullaire  et  radiculaire  seraient  super- 
posables,  en  trancln^s  circulaires  au  niveau  du  tronc,  en  zones 
concentriques  au  coccyx,  à  la  région  fessière.  Mais  cette  distinction 
ne  peut  plus  être  maintenue;  il  est  aujourd'hui  absolument  démontré 
que  la  topographie  des  troul)les  de  la  sensibilité  par  lésion  médullaire 
se  confond  avec  la  topographie  radiculaire. 

L'existence  de  névralgies  radiculairesavec  des  zones  d'hyperesthé- 
sie  radiculaire  nettement  limitées  est  le  meilleur  signe  de  compression 
simultanée  des  racines.  Les  atrophies  musculaires  nettement  canton- 
nées dans  un  territoire  radiculaire  plaident  plutôt  dans  le  même  sens. 

La  lésion  de  la  moelle  entraîne  une  paralysie  motrice  dans  toutes 
les  parties  du  cori)s  qui  tirent  leur  innervation  du  segment  de  moelle 
sous-jacent  à  la  lésion.  Immédiatement  après  l'accident,  le  malade 
s'aperçoit  (ju'il  ne  peut  remuer  les  membres  inférieurs,  presque 
toujours  atteints  ;  si  la  lésion  siège  au  renflement  cervical,  les  quatre 
membres  sont  paralysés. 

Tout  mouvement  volontaire  est  impossible  ;  les  mouvements 
jiassifs  sont  tous  faciles  à  exécuter  et  le  malade  n'oppose  aucune 
résistance  :  la  force  musculaire  est  donc  nulle.  Soulevés  et  aban- 
donnés à  eux-mêmes,  les  membres  retombent  inertes,  sans  que  le 
malade  ait  conscience  de  leur  déplacement. 

Dans  les  cas  de  broiement  total  de  la  moelle,  la  paralysie  est 
flasque  avec  abolition  des  réllexes  ;  si,  au  contraire,  il  y  a  compression 
simple,  on  peut  observer  dans  les  membres  paralysés  des  soubresauts, 
des  contractures;  les  réflexes  sont  exagérés,  il  y  a  du  clonisme  du 
pied. 

La  sensibilité  jirésente  des  troubles  variables.  La  section  totale  de 
la  moelle  entraîne  pour  toute  la  région  sous-jacente  une  anesthésie 
complète,  totale,  pour  tous  les  modes  de  la  sensibilité,  superficielle 
et  profonde.  La  limite  supérieure  remonte  plus  ou  moins  haut,  suivant 
le  siège  de  la  lésion  ;  elle  permet  de  préciser  le  niveau  de  cette  der- 
nière. A  la  limite  supérieure  de  l'anesthésie,  on  trouve  assez  souvent 
une  zone  d'hyperesthésie,  tenant  à  l'irritation  provoquée  par  le  foyer 
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traumatique  sur  la  partie  de  la  moelle  ou  sur  la  racine  sus-jacente. 
Le  plus  souvent  la  sensibilité  subjective  est  abolie.  Le  malade  n'ac- 
cuse aucune  douleur,  aucune  sensation  pénible  dans  les  membres 
paralysés;  ceux-ci  n'existent  plus  pour  lui. 

Lorsque  la  moelle  n'est  que  comprimée  et  non  détruite,  la  sensibi- 
lité (tact,  douleur,  chaud,  froid)  est,  suivant  les  cas,  atténuée,  dis- 
sociée, plus  rarement  totalement  abolie  ;  il  existe  parfois  aussi  un 
retard  marqué  dans  la  perception.  Le  malade  accuse  des  douleurs 
spontanées  dans  les  membres  paralysés,  suivant  le  trajet  des  nerfs, 
lancinantes,  excruciantes,  très  variables  d'intensité,  des  sensations 
subjectives  de  chaud,  de  froid,  des  fourmillements,  des  picotements, 
des  paresthésies  diverses  ;  le  sens  musculaire  est  aboli  ou  conservé 
suivant  les  cas.  Cette  coïncidence  de  douleurs  spontanées  avecl'anes- 
thésie  à  l'examen  objectif  constitue  l'anesthésie  douloureuse. 

Les  sphincters  sont  intéressés.  La  rétention  d'urine  est  de  règle 
immédiatement  après  l'accident;  l'incontinence  primitive  est  très 
exceptionnelle  ;  le  plus  souvent  elle  est  secondaire  et  se  produit  par 
regorgement.  Cependant,  lorsque  l'écrasement  delà  moelle  porte  sur 
la  région  dorsale  inférieure  ou  surtout  sur  le  renflement  lombaire, 
on  observe  l'incontinence  vraie.  Elle  est  la  règle  lorsqu'il  y  a  écra- 
sement du  cône  terminal  ou  de  la  queue  de  cheval.  Les  fonctions  géni- 
tales  sont   également  compromises  :  les  érections  sont  supprimées. 

La  quantité  d'urine  sécrétée  est  souvent  modifiée  et  il  peut  même 
y  avoir  anurie  transitoire.  Enfin  on  a  signalé  la  glycosurie,  l'albumi- 
nuiie,  et  même  l'hématurie.  D'acide,  l'urine  devient  facilement  alca- 
line. Cette  tendance  à  la  fermentation,  jointe  à  l'action  favorisante 
de  la  stagnation,  fait  comprendre  la  fréquence  de  l'infection  urinaire. 
La  constipation  est  de  règle  et  très  intense. 

L'état  des  réflexes  tendineux  varie  suivant  l'état  de  la  moelle.  Les 
recherches  de  Bastian,  Bowlby,  Thornburn,  Bruns,  Habel,  Van 
Gehuchten,  etc.,  ont  démontré  que,  contrairement  à  l'opinion  clas- 
sique, contrairement  aux  résultats  des  expériences  faites  sur  les 
animaux,  la  section  traumatique  complète  de  la  moelle  cervico-dor- 
sale,  loin  de  s'accompagner  d'exagération  des  réflexes  tendineux, 
entraîne  leur  abolition  complète. 

Quand  il  y  a  compression  simple  de  la  moelle  sans  destruction 
totale,  les  auteurs  sont  divisés  au  sujet  de  l'état  des  réflexes  :  les  uns 
admettent  l'abolition  totale  dès  le  début  et  pendant  toute  l'évolution 
de  la  maladie  ;  les  autres  —  et  leur  opinion  nous  semble  justifiée  — 
soutiennent  que,  après  la  période  de  shock  où  les  réflexes  sont 
abolis,  on  les  voit  s'exagérer  à  mesure  que  le  faisceau  pyramidal 
dégénère,  et  si  plus  tard  ils  disparaissent  de  nouveau,  c'est  qu'il  s'est 
produit  une  nouvelle  altération  dans  le  neurone  moteur  périphérique 
(névrite  périphérique  i  ou  dans  une  autre  partie  des  faisceaux  blancs 
ou  de  la  substance  grise  de  la  moelle. 
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Les  réflexes  cutanés  sont  ou  abolis  ou  conservés,  alors  même  que 
les  réflexes  tendineux  ont  disparu.  Le  réflexe  plantaire  se  fait  en 
flexion  dorsale  (signe  de  Babinski  . 

A  la  suile  des  lésions  traumaliques  de  la  moelle,  apparaissent  des 
troubles  Iropliiques.  Le  tissu  cellulaire  sous-cutané  s'œdémalie  et  l'in- 
filtration séreuse  fait  disparaître  les  saillies  el  les  méplats  dos  membres, 
leur  donnant  une  forme  régulièrement  conique;  la  peau  se  recouvre 
parfois  d'éruptions  variées,  herpès,  eczéma,  pemphigus;  aux  points 
de  pression,  des  escarres  apparaissent  sur  la  ligne  médiane  du  rachis, 
le  sacrum,  les  malléoles,  le  talon,  le  grand  trochanter).  Ces  escarres 
peuvent  même  se  produire  très  rapidement  idecuhitus  aciilus). 

Les  muscles  subissent  l'atrophie  simple,  masquée  par  l'œdème 
concomitant.  Les  arthropathies  sont  assez  fréquentes  ;  elles  se 
forment  d'une  façon  aiguë,  débutent  par  une  hydarthroso  ou  une 
hémarthrose  qui  se  résorbent  (forme  synoviale),  mais  elles  peuvent 
précéder  une  arlhropathie  chronique  (forme  osseuse;  avec  lésion 
osseuse,  analogue  à  celle  des  aflections  organiques  de  la  moelle, 
labes,  syringomyélie  (Weir  Mitchell,  Lannolongue,  Chipault,  Moran- 
deau,  Delprat). 

Les  fractures  des  arcs  vertébraux  peuvent  donner  lieu  à  des  sym- 
ptômes purement  radiculaires,  névralgies  localisées  avec  hyperes- 
thésies  dans  le  territoire  innervé  par  la  racine  malade. 

La  symptomatologie  se  présente  sous  un  aspect  un  peu  différent 
lorsque,  au  lieu  de  siéger  à  la  région  dorsale,  la  fracture  siège  à  la 
région  cervicale,  dorsale  inférieure,  lombaire  ou  sacrée. 

Les  fractures  el  luxations  de  la  colonne  cervicale  avec  écrasement 
de  la  moelle  donnent  lieu  à  une  paraplégie  des  quatre  membres.  Elles 
sont  particulièrement  graves  lorsque  la  moelle  cervicale  supérieure 
est  comprise  dans  l'écrasement;  la  paralysie  du  diaphragme  amène 
rapidement  la  mort  qui  survient  par  asphyxie;  le  ralentissement  du 
pouls  est  également  observé.  La  luxation  des  deux  premières  ver- 
tèbres donne  souvent  lieu  à  des  douleurs  vives  sur  le  trajet  du  nerf 
grand  occipital  et  à  de  la  raideur  de  la  nuque.  Le  priapisme  a 
été  plusieurs  fois  noté  dans  les  fractures  et  luxations  de  la  colonne 
cervicale.  Lorsque  la  moelle  est  atteinte  au  niveau  de  la  première 
racine  dorsale,  les  pupilles  sont  rétrécies,  et  le  globe  oculaire  est 
rétracté  dans  l'orbite. 

Les  fractures  et  luxations  des  vertèbres  dorso-lombaires  reten- 
tissent sur  le  renflement  lombaire  et  donnent  lieu  à  une  paraplégie 
complète  des  membres  inférieurs  avec  atrophie  musculaire,  abolition 
de  la  sensibilité,  incontinence  des  urines  et  des  matières  fécales. 
Dans  le  cas  où  la  moelle  n'est  pas  entièrement  détruite,  la  com- 
pression des  racines  se  traduit  par  des  douleurs  horribles  dans  les 
membres  inférieurs. 

Au  point  de  vue  topographique,  le  renflement  lombaire  correspond 
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au  niveau  des  dixième,  onzième  et  douzième  vertèbres  dorsales.  Le 
cône  terminal  (troisième,  quatrième  et  cinquième  racines  sacrées) 
correspond  à  rextrémité  inférieure  de  la  douzième  vertèbre  dorsale, 
à  la  première  lombaire  et  à  l'extrémité  supérieure  de  la  deuxième. 
Lorsque  les  fractures  de  la  colonne  vertébrale  siègent  au-dessous 


Fig.  131.  —  Fracture  de  la  colonne  vertébrale  (région  lombaire)  avec  gibbosité 
angulaire.  —  Compression  delà  queue  de  cheval  et  du  cône  terminal.  —  Atrophie 
musculaire  très  marquée  des  membres  inférieurs  avec  troubles  de  la  sensibilité 
à  topographie  radiculaire.  —  Diagnostic  confirmé  par  l'autopsie  (Bicôtre,  1892). 


de  la  deuxième  vertèbre  lombaire,  ce  n'est  plus  sur  la  moelle,  mais 
sur  la  (jueue  de  cheval  que  s'exerce  la  compression.  Elles  ont  comme 
expression  clinique  un  syndrome  exclusivement  radiculaire  qui  sera 
décrit  tout  au  long  à  l'article  Compression  de  la  moelle. 

Les  manifestations  cliniques  des  plaies  de  la  moelle  par  armes 
à  feu  ou  par  armes  tranchantes  sont  assez  variées.  Le  syndrome 
de  Brown-Séquard  est  très  fréquent  à  la  suite  des  coups  de  couteau 
et,  comme  les  conditions  sont  à  peu  près  les  mêmes  que  les  condi- 


■ 
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lions  expérimenlales,  il  y  est  plus  sciiémalique  que  dans  n'importe 
quelle,  autre  Irsion  uniliilt-rale  de  la  moelle. 

La  syraplomatologie  des  plaies  par  armes  à  feu  dépend  de  la  place 
occupée  par  le  projectile  et  des  dégâts  qu'il  a  commis.  Dans  certains 
cas  il  n'y  a  que  compression,  dans  d'autres  écrasement.  On  peut 
observer  tous  les  degrés,  depuis  la  parésie  la  plus  légère  jusqu'à  la 
paralysie  la  plus  complète.  Lorsque  la  moelle  est  comprimée  latéra- 
lement, il  existe  soit  une  monoplégie,  soit  une  hémiplégie,  suivant 
que  c'est  la  moelle  dorso-lombaire  ou  la  moelle  cervicale  qui  a  été 
intéressée;  le  syndrome  de  Brown-Séquard  a  été  plusieurs  fois 
signalé. 

La  radiographie  rend  de  très  grands  services,  puisqu'elle  permet 
de  préciser  très  exactement  le  siège  du  projectile  et  qu'elle  facilite 
ainsi  l'intervention. 

Pour  le  diagnostic  du  siège  exact  de  la  lésion  médullaire  ou  radi- 
<ulniro,  voy.  l'article  Compression  de  la  moelle. 

PRONOSTIC.  —  Le  pronostic  est  toujours  extrêmement  grave, 
mais  beaucoup  plus  encore  dans  les  écrasements  complets  de  la 
moelle  que  dans  les  interruptions  incomplètes  ou  les  compressions 
simples.  Les  complications  à  redouter  sont  :  le  shock  traumatique, 
la  myélite  ascendante,  l'infection  urinaire,  les  escarres.  Les  lésions 
cervicales  haut  situées  entraînent  la  mort  [)ar  asphyxie. 

Les  lésions  traumatiques  de  la  queue  de  cheval,  contrairement  à 
celles  de  la  moelle,  présentent  ordinairement  une  tendance  mani- 
feste à  l'amélioration  ;  après  une  période  paralyti(|ue  plus  ou  moins 
longue,  les  troubles  de  la  sensibilité  et  de  la  motilité  s'atténuent 
souvent  d'une  manière  notable. 

Lorsque  la  période  de  ces  accidents  est  écoulée,  et  seulement 
dans  les  cas  de  compression,  on  assiste  quelquefois  à  une  légère 
amélioration  des  accidents  paralytiques;  sinon,  et  c'est  malheureu- 
sement le  cas  habituel,  les  malades  restent  définitivement  des 
im|)oloiits. 

TRAITEMENT.  —  Le  traitement  médical  se  réduit  à  fort  peu  de 
chose  :  il  se  résume  dans  un  ensemble  tle  précautions  qui  ne  doivent 
jamais  être  négligées  vis-à-vis  d'un  malade  atteint  de  paralysie,  de 
troubles  sphinctériens,  et  prédisposé  aux  troubles  trophiques. 
Comme  il  ne  comporte  rien  de  spécial,  il  n'y  a  pas  lieu  d'y  insister. 

Par  contre,  le  traitement  chirurgical  est  diversement  apprécié. 

Dans  les  luxations  cervicales  récentes,  les  tentatives  de  réduction 
ont  été  parfois  suivies  de  succès  :  non  seulement  les  vertèbres  ont 
repris  leur  situation  normale,  mais  encore  les  troubles  nerveux  ont 
partiellement  ou  tolnlement  disparu.  En  revanche,  la  mort  immédiate 
en  a  été  i>lus  d'une  fois  la  conséquence.  Ce  n'est  donc  que  dans  les 
cas  où  la  vie  est  sérieusement  en  danger  à  cause  de  la  gravité  des 
troubles  respiratoires  que  l'on  devra   se  résoudre  à  une  semblable 
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intervention  :  en  d'autres  circonstances,  le  résultat  est  trop  aléatoire 
pour  que  l'on  puisse  donner  un  pareil  conseil.  Pour  la  technique, 
nous  renvoyons  aux  traités  de  chirurgie  :  qu'il  suffise  de  rappeler 
que  les  manoeuvres  douces  et  méthodiques  doivent  seules  être 
■  tentées. 

De  même  l'intervention  sanglante  a  été  préconisée  |>our  les  cas  de 
.luxation,  où  Ton  peut  espérer  une  compression  ou  un  traumatisme 
léger  de  la  moelle,  en  raison  du  faible  déplacement. 

En  ce  qui  concerne  les  fractures,  toute  tentative  de  réduction  faite 
à  l'aveugle  doit  être  écartc'-e.  Autrefois,  on  se  contentait  d'immobiliser 
le  malade  dans  une  gouttière  de  Bonnet;  aujourd'hui  on  est  plus 
hardi,  et  Chipault  n'hésite  pas  à  recommander  la  lamineclomie.  Faite 
complètement  et  de  bonne  heure,  elle  aurait  été  suivie  de  résultats 
remarquables,  soit  complets,  soit  partiels. 

La  question  vaut  la  peine  d'être  discutée.  Il  est  souvent  impossible, 
au  début,  de  savoir  si  les  accidents  sont  causés  par  la  compression 
de  la  moelle,  les  hémorragies,  la  contusion  ou  même  la  commotion. 
Plus  tard,  lorsque  les  accidents  persistent,  on  se  trouve  en  présence 
d'une  autre  difficulté  :  sont-ils  la  conséquence  d'une  plaie  de  la 
moelle,  d'une  compression  produite  au  moment  du  traumatisme 
mais  passagère,  ou  d'une  simple  compression  permanente  par  un 
arc  vertébral  ou  une  esquille  osseuse?  On  comprend  aisément  que, 
dans  le  premier  cas,  toute  opération  serait  à  rejeter,  tandis  que  dans 
le  second  elle  serait  formellement  indi([uée. 

En  réalité,  si  on  pouvait  diagnostiquer  sûrement  une  simple  com- 
pression de  la  moelle,  on  serait  en  droit  d'intervenir  chirurgicalement 
immédiatement  après  le  traumatisme  ;  dans  l'impossibilité  de  faire  un 
diagnostic  précis,  faut-il  tenter  la  chance  et  agir  comme  si  la  com- 
pression existait  et  pratiquer  la  lamineclomie?  C'est  une  question 
diversement  jugée  parles  chirurgiens  ;  jusqu'ici  les  statistiques  ne 
sont  pas  très  encourageantes. 

Quand  on  n'est  appelé  auprès  du  malade  que  plusieurs  semaines 
après  le  traumatisme,  on  peut  encore  inlervenirsi  l'ensemble  clinique 
plaide  plutôt  pour  une  simple  compression  permanente. 

Au  delà  de  plusieurs  mois,  il  est  de  règle  de  s'abstenir,  bien  qu'on 
ait  obtenu  des  améliorations  par  résection  d'un  cal  exubérant  ou  d'une 
esquille  ({ui  comprimait  la  moelle  (Chipault). 

Le  diagnostic  d'écrasement,  de  section  complète  de  la  moelle,  exclut 
naturellement  toute  opération. 

Les  interventions  seront  au  contraire  beaucoup  plus  justifiées 
lorsque  la  queue  de  cheval  est  en  cause,  les  nerfs  étant  plus  suscep- 
tibles de  régénération  que  les  centres  nerveux,  ou  même,  à  quelque 
niveau  que  siège  la  fracture,  lorsqu'il  n'existe  que  des  signes  d'irri- 
tation radiculaire. 

Sur  une  statistique  de  1 50  cas  de  traumatismes  du  rachis,  Chipault 
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ne  relève  ([u'iine  douzaine  de  guérisons  el  le  double  d'améliorations  ; 
sur  les  1 10  cas  restants,  plus  de  80  morts  enregistrées  au  moment  de  la 
publication  de  la  stalisti((ue.  Sur  64  cas  de  laminectomie  pour 
fractures  du  rachis,  Ilahn  ne  compte  que  19  cas  de  guérison  ou 
d'amélioralion  notable,  l'i  cas  d'amélioration  légère,  8  sans  résultats 
et  25  suivis  de  mort. 

En  résumé,  on  peut,  avec  Kirmisson,  admettre  l'intervention 
comme  favorable  dans  les  cas  de  fractures  des  arcs  vertébraux,  de 
luxation,  de  plaie  par  armes  à  feu.  Mais  dans  les  fractures  du  rachis, 
la  moelle  est  plutôt  broyée  que  comprimée:  l'enlèvement  des  lames 
vertébrales  ne  peut  donner  aucun  résultat,  et  sattaquer  aux  corps 
vertébraux  eux-mêmes  constitue,  quoi  (|u'en  disent  Urban  et  Chi- 
paull,  une  opération  pleine  de  diflicultés  et  qui  ne  serait  pas  sans 
danger. 

La  radiographie  donne  souvent  des  renseignements  utiles  et  peut 
décider  de  l'intervention  :  elle  seule  est  susceptible,  dans  la  plupart 
des  cas,  de  faire  diagnostiquer  la  compression  de  la  moelle  par  un 
fragment  d'os.  Elle  devra  être  pralicjuée  dans  le  plus  bref  délai. 

Lexamen  radiographique  est  encore  indiqué  dans  le  cas  de  plaies 
par  armes  à  feu  ;  le  projectile  ne  sera  extrait  que  s'il  y  a  tout  lieu  de 
supposer  que  le  traumatisme  est  léger  et  que  les  accidents  sont  dus 
uniquement  à  la  compression. 

ACCIDENTS  MÉDULLAIRES  IMMÉDIATS  SANS  LÉSION   DU   RACHIS. 

Ils  sont  au  nombre  de  trois:  l'hématomyélie  traumatique,  la  com- 
motion et  la  contusion  médullaire.  L'hématomyélie  traumatique  sera 
décrite  au  chapitre  de  rh(''matomyélie. 

COMMOTION  ET    CONTUSION   DE   LA    MOELLE. 

La  limite  entre  les  accidents  décrits  sous  le  nom  de  commotion 
médullaire  et  ceux  décrits  sous  celui  de  contusion  est  assez  vague  et 
indécise  ;  de  même  l'anatomie  pathologique  en  est  assez  mal  connue, 
et  il  est  vraisemblable  que  la  nature  des  lésions  varie  d'un  cas  à 
l'autre.  De  nombreux  auteurs  admettent  qu'entre  la  commotion  et  la 
contusion  médullaire  il  n'y  a  qu'une  dilîérence  de  degré. 

On  devrait  toutefois  réserver  le  nom  de  contusion  médullaire  aux 
cas  dans  lesquels  la  moelle  a  subi  un  choc  direct,  sans  solution  de 
continuité  ;  ainsi  comprise,  la  contusion  médullaire  doit  figurer  parmi 
les  accidents  décrits  au  chapitre  précédent.  Dans  la  commotion,  il 
n'y  a  pas  de  traumatisme  direct  de  la  moelle. 

ÉTIOLOGIE.  —  La  commotion  médullaire  succède  à  tout  ébranle- 
ment violent  de  la  colonne  vertébrale.  Les  coups,  les  chutes  sur  le 
dos,  les  éboulements,  les  coups  de. feu  (sans  lésion  matérielle  de  la 
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moelle)  peuvent  lui  donner  naissance.  Le  plus  souvent,  elle  recon- 
naît une  cause  indirecte:  chute  sur  les  pieds,  les  fçenoux,  le  siège. 

Ainsi  comprises,  la  commotion  et  la  contusion  médullaire  peuvent 
être  causées  par  une  fracture  ou  une  luxation  du  rachis,  lorsque  la 
moelle  n"a  pas  été  directement  comprimée. 

HISTORIQUE.  —  Admise  sans  conteste  par  Boyer,  Bell,  Cooper, 
Abercrombie,  Ollivier  (d'Angers),  la  commotion  médullaire  a  passé 
par  des  fortunes  diverses. 

A  côté  de  la  commotion  médullaire,  on  décrivit  sous  le  nom  de 
railivai/spine  une  séi'ie  de  troubles  nerveux  dus  aux  accidents  de 
chemin  de  fer.  Avec  Lcudet,  Ericlisen,  Lcyden,  Syme,  Morris, 
Savory,  on  admit  dans  ces  affections  traumatiques  l'existence  de 
lésions  superficielles  de  la  moelle.  En  1869,  Reynold  soutint  que  la 
plupart  des  phénomènes  observés  (j)aralysies,  contractures,  anes- 
Ihésies)  sont  sous  la  dépendance  d'un  état  mental  particulier  : 
dépendent  on  idea.  Walton,  Putnam  les  comparent  aux  accidents 
analogues  des  hystériques.  Contrairement  à  Oppenheim,  Thomsen, 
Westphal  qui  en  font  une  névrose  spéciale.  Page  rattache  la  plupart 
des  faits  à  Ihyslérie  et  à  la  neurasthénie.  Charcot  et  son  école 
s'efforcent  de  démontrer  le  bien  fondé  de  celte  opinion  et  font  (ki 
railwaij-spine  une  forme  de  l'hystérie  traumatique. 

Voilà  donc  la  commotion  médullaire  dépouillée  de  la  plus  grande 
partie  de  son  domaine.  Cependant  Diiménil  et  Petel  soutenaient 
l'existence  de  la  commotion  médullaire  et  l'appuyaient  sur  des  faits 
cliniques  etanatomo-pathologiques  indiscutables.  Malgré  cela,  la  com- 
motion médullaire  restait  peu  étudiée  jusqu'en  ces  derniers  temps. 

Les  études  cliniques  de  neuropathologie  montrèrent  que  le  trau- 
matisme existe  à  l'origine  de  beaucoup  d'affections  nerveuses;  elles 
mirent  en  lumière  ce  fait  que,  chez  un  traumatisé  remis  de  son  acci- 
dent, apparaissent  à  plus  ou  moins  longue  échéance  des  troubles 
nerveux  vagues  ou  précis,  des  affections  classées  du  système 
nerveux.  Avec  Westphal,  Bickeles,  Schmaus,  Kirchgàsser,  Kazowsky, 
l'expérimentation  faisait  connaître  les  lésions  microscopiques  de  la 
commotion  médullaire,  et  les  preuves  fournies  par  lanalomie  patho- 
logique humaine  venaient  confirmer  les  résultats  expérimentaux.  Les 
lésions  trouvées  jettent  un  nouveau  jour  sur  ce  chapitre  de  la  patho- 
logie médullaire  et  expliquent  la  production  des  maladies  nerveuses 
post-traumatiques. 

En  résumé,  les  accidents  nerveux  qui  succèdent  à  un  ébranlement 
simple  mais  violent  de  la  colonne  vertébrale  sont  de  deux  ordres  : 
les  uns  sont  purement  fonctionnels  et  rentrent  dans  le  cadre  des 
névroses  traumatiques  ;  les  autres  sont  dus  à  des  modifications 
organiques  des  centres  nerveux.  Lorsque  la  moelle  est  plus  particu- 
ièrement  en  cause,  il  s'agit  de  commotion  ou  de  contusion 
médullaire. 

TltAlTli  DE  MÉDECINE.  XXXIV.    13 
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SYMPTOMATOLOGIE.  —  La  commolion  de  tout  le  système  nerveux 
central,  cerveau  et  moelle,  entraîne  la  perte  complète  de  connais- 
sance avec  paralysie  des  quatre  membres  et  des  sphincters.  Le 
malade  tombe  inerte,  comme  foudroyé.  Mais  1m  moelle  seule  peut 
être  frappée.  Les  quatre  membres  ou  les  membres  inférieurs  seule- 
ment sont  alors  paralysés;  tout  mouvement  volontaire  est  impossible; 
soulevés,  les  membres  retombent  inertes.  La  sensibilité  est  touchée 
et  diminuée  dans  tous  ses  modes.  Les  réflexes  tendineux  et  cutanés 
sont  abolis.  Les  troubles  des  réservoirs  sont  habituels. 

Le  grand  caractère  d<'  la  commotion  est  d'être  transitoire.  Les 
sphincters  reprennent  d'abord  leurs  fonctions;  la  rétention  durine 
s'atténue  rapidement  et  la  miction  spontanée  revient  ;  la  constipation 
disparaît.  Au  bout  de  quelques  jours  le  malade  accuse  des  fourmil- 
lements, picotements,  brûlures.  (Uraducllement  la  sensibilité  reparaît. 
En  môme  temps  le  mouvement  spontané  se  rétablit,  de  bas  en  haut, 
de  la  périphérie  vers  le  centre:  les  orteils  d'abord,  puis  le  pied,  la 
jambe,  enfin  la  cuisse  recouvrent  leur  molilité  et  leur  sensibilité,  et 
en  quelques  jours  l'état  normal  est  revenu. 

Kn  somme,  la  commotion  n'est  que  la  suppression  momentanée  de 
toutes  les  fonctions  médullaires.  On  la  produit  facilement  chez  la 
tj;renouille  en  percutant  le  rachis  un  certain  nondire  de  fois.  L'animal 
présente  alors  |)en(lant  (pielques  secondes  une  résolu! ion  complèle 
des  membres. 

On  a  cependant  fait  rentrer  dans  la  commotion  médullaire  des 
accidents  durables,  et  à  l'autopsie  on  a  enregistré  des  lésions  sérieuses 
de  la  moelle.  Minor  observa  cinq  fois  delà  paralysie  avec  exagération 
des  réflexes  et  rétention  des  matières  et  des  urines.  Fait  intéressant,  il 
existait  une  dissociation  syringomyélique  de  la  sensibilité  (analgésie 
et  thermo-anesthésie  sans  anesthésie  tactile).  Trois  fois  le  tableau  cli- 
nique n'était  autre  que  celui  du  syndrome  de  Brown-Séquard,  Deux 
des  malades  de  Minor  moururent  et  les  trois  autres  conservèrent  des 
troubles  permanents.  Des  exemples  semblables  ont  été  publiés  par 
T>eck,  Poth,  Schmaus,  etc.  11  existe  incontestablement  des  cas 
d'accidents  durables.  Ce  sont  de  gi'ands  traumatismes  i chutes)  et  à 
l'autopsie  on  peut  mettre  hors  de  cause  toute  fracture  ou  luxation 
de  la  colonne  vertébrale,  tout  traumatisme  direct  de  la  moelle,  toute 
hémorragie  (Voy.  Anatnmie  palholcxjitjue). 

Les  accidents  paralytiques  débutent  avec  le  traumatisme  ou  seu- 
lement quelques  heures  ou  qvielques  jours  après  ;  ils  s'accompagnent 
«le  troubles  de  la  sensibilité  et  de  troubles  génito-urinaires.  La  para- 
lysie n'envahit  pas  forcément  tous  les  meml)res  à  la  fois.  D'abord 
flasque,  elle  peut  rester  telle  ou  devenir  spasmodique.  Souvent  la 
pyélonéphrite  et  les  accidents  septiques  sont  précoces  et  précipitent 
le  <lénouement. 

FORMES   —  Suivant  l'intensité  du  traumatisme,  suivant  son  j)()iid. 
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d'application,  la  commotion  médullaire  est  généralisée  ou  localisée. 
Généralisée,  elle  s'étend  à  tout  le  domaine  innervé  par  les  nerfs 
spinaux.  Localisée,  elle  ne  frappe  que  les  membres  supérieurs,  ou  les 
membres  inférieurs  et  les  spliincters. 

La  paralysie  isolée  des  membres  supérieurs  est  extrêmement  rare  ; 
elle  était  des  plus  nette  dans  l'observation  d'André-Thomas  et 
Leenhardt:  une  femme  âgée  de  quarante-cinq  ans  tombe  à  la 
renverse,  et  elle  est  frappée  brusquement  de  paralysie  des  membres 
supérieurs,  de  rétention  d'urine  et  des  matières,  les  membres  infé- 
rieurs sont  intacts.  Après  quarante-huit  heures,  les  troubles  sphinc- 
tériens  disparaissent  complètement.  Dans  les  jours  qui  suivent,  les 
muscles,  et  plus  spécialement  les  deltoïdes,  les  muscles  de  la  main  et 
de  la  région  antéro-interne  del'avant-bras  s'atrophient,  il  y  a  réaction 
de  dégénérescence.  Au  début,  les  membres  supérieurs  étaient  dou- 
loureux à  la  pression,  même  superficielle,  et  les  mains  étaient  très 
œdématiées.  Quinze  jours  après  la  chute,  la  paralysie  commença  à 
s'améliorer,  et  après  plusieurs  mois  elle  finit  par  guérir  complè- 
tement. 

ÉVOLUTION,  PRONOSTIC.  —  Le  plus  souvent,  les  phénomènes  de 
commotion  médullaire  sont  bénins,  mais  parfois  ils  peuvent  entraîner 
la  mort  rapide  et  en  quelques  heures.  Enfin,  il  faut  tenir  compte  de 
la  possibilité  de  l'évolution  ultérieure  d'une  maladie  organique  du 
névraxe. 

DIAGNOSTIC.  —  La  commotion  médullaire  a  singulièrement  perdu 
du  terrain  depuis  que  Charcot  et  ses  élèves  ont  montré  que  beaucoup 
de  faits  considérés  jadis  comme  commotion  médullaire,  en  particu- 
lier les  maladies  consécutives  aux  accidents  de  chemin  de  fer 
{railwaij-spine),  appartiennent  à  l'hystéro-traumalisme  ;  mais  il  est 
indéniable  que  beaucoup  d'accidents  nerveux  traduisent  des  modifi- 
cations anatomiques  passagères  de  la  moelle.  Il  faut  néanmoins 
songer  à  la  possibilité  d'une  hystérie  simulatrice,  et  rechercher 
systématiquement  les  stigmates  de  la  névrose,  surtout  en  présence 
de  paralysies,  de  contractures  post-traumatiques.  Le  signe  de 
Babinski  devra  toujours  être  recherché  et  sa  constatation  permettra 
de  trancher  la  question. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  On  connaît  mieux  les  lésions  qui 
ont  occasionné  des  accidents  durables  que  celles  des  accidents  pas- 
sagers ou  de  la  commotion  médullaire  proprement  dite. 

On  peut  reconnaître  plusieurs  groupes  de  faits.  Parfois  l'autopsie 
faite  avec  le  plus  grand  soin  n'a  révélé  aucune  lésion,  ni  à  l'œil  nu,  ni 
au  microscope.  Avec  les  procédés  actuels  d'investigation,  ces  faits 
deviennent  cependant  de  plus  en  plus  rares. 

Les  ruptures  vasculaires,  les  exlravasats  sanguins  seraient 
fréquents  d'après  Gussenbauer,  Wagner  et  Stolper;  la  rupture  des 
gros  vaisseaux   serait    exceptionnelle,    Parfois   il    s'agit  de   foyers 


i'.»6    i)i:.)i:iiiM':  etthomas.  —  .mai.ai)Ii:s ui:  \.\  Morj.LE  i:i'Imi:ki:. 

d'hémorragie  assez  étendus  [(un  demi-pouce  (Savorvjj,  parfois  d'hé- 
morragies capillaires,  d'une  véritable  inondation  du  tissu  nerveux 
par  lesglobules  sanguins  extra  vases  (Oull,  Baslian,  Wliile,  Chi|)aiill  . 
Schmaus  insiste  sur  la  nécrose  des  cylindraxes,  lait  le  plus  fré- 
(pienl  et  le  plus  important,  tandis  que  la  myéline  resterait  intacte; 
Bickeles  voit  dans  le  processus  une  névrite  traumatique  dégéné- 
rative.  Kirchgiisser  a  décelé,  par  la  méthode  de  Nissl,  dans  les 
cellules  ganglionnaires  de  la  substance  grise,  une  raréfaction  des 
corpuscules  de  Nissl,  d'intensité  très  variable  ;  le  noyau  reste  tou- 
jours indemne;  la  méthode  de  Marclii  montre  que  la  myéline  est  peu 
altérée. 

Dans  un  cas,  Spiller  et  Willard  ont  trouvé  des  lésions  dans  la 
moelle  lombaire  :  foyers  hémorragiques,  tuméfaction  des  cylin- 
dr,axes,  foyers  nécrotiques,  corps  granuleux,  etc.  Des  observations 
analogues  ont  été  faites  par  Westphal,  Jolly,  Hartmann,  etc. 

Dans  plusieurs  observations  de  paraplégies  durables  consécutives 
à  une  chute,  on  a  trouvé  des  foyers  de  ramollissements,  générale- 
ment mais  pas  fatalement  en  rapport  par  leur  topographie  avec  le 
siège  du  traumatisme  (Beck,  Potts,  Schams,  Winkler  et  Bekmann), 
et  s'étendanl  sur  une  plus  ou  moins  grande  hauteur. 

PATHOGÉNIE.  —  La  pathogénie  de  la  commotion  médullaire  est 
encore  très  peu  connue.  Karow  admet  une  paralysie  vaso-motrice. 
Duplay  croit  à  un  ébranlement  moléculaire  de  la  moelle  avec 
ischémie  et  épuisement  consécutifs. 

Les  recherches  récentes  ont  mis  en  lumière  dans  quelques  cas  des 
lésions  microscopi(|ues  de  la  moelle,  et  c'est  à  elles  qu'il  faut  rap- 
porter les  accidents  observés;  mais  la  pathogénie  est  encore  très 
obscure.  Peut-être  les  tiraillements  ou  l'élongalion  momentanée  de 
la  moelle  ne  sont-ils  pas  étrangers  à  la  production  des  accidents 
durables.  Chez  l'animal,  la  commotion  expérimentale  donne  lieu, 
suivant  les  cas,  à  des  accidents  passagers  ou  à  des  paralysies  défini- 
tives. Dans  ce  dernier  cas,  les  lésions  observées  sont  comparables  à 
celles  qui  ont  été  signalées  chez  l'homme  dans  les  mêmes  conditions. 
La  commotion  engendre  vraisemblablement  des  altérations  molécu- 
laires qui  se  réparent  dans  les  cas  légers  et  aboutissent  ù  la  nécrose 
dans  les  cas  plus  graves. 

Peut-être  les  hémorragies  épidurales,  dues  à  la  rupture  des  veines 
rachidiennes,  jouent-elles  quelquefois  un  rôle  dans  la  pathogénie 
des  lésions  précédemment  décrites:  elles  sont  en  elîet  susceptibles 
de  gêner  la  circulation  veineuse  de  la  moelle.  Les  hémorragies  sous- 
arachnoïdiennes  sont  plus  rares. 

Chipault  a  séparé  de  la  contusion  médullaire  l'élongation  radicu- 
laire.  Dans  le  cas  que  Chi[)ault  a  observé,  à  la  suite  d'une  flexion 
forcée  du  rachis  sans  fracture,  le  malade  ressentit  de  vives  douleurs 
et    des   tremblements    dans  les    membres  inférieurs  avec   parésie. 
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Oualre  lieures  après  raccident,  Chipaull  conslataii  une  zone 
d'hyperesthésie  cutanée  sur  les  territoires  des  deuxième,  troisième  et 
quatrième  paires  lombaires  droites  et  gauches;  des  spasmes  des 
adducteurs  et  des  fléchisseurs  des  cuisses  soulevaient  les  genoux;  ces 
spasmes,  spontanés  ou  provoqués  par  la  percussion,  se  produisaient 
toutes  les  deux  ou  trois  minutes,  et  laissaient  les  membres  inférieurs 
en  demi-contracture.  Pas  de  trouble  vésico-rectal,  mais  exagération 
des  réflexes  rotuliens.  Huit  jours  après,  les  phénomènes  commen- 
çaient à  s'atténuer,  et  deux  mois  plus  lard  le  malade  était  guéri,  ne 
conservant  qu'une  sensation  de  gêne  douloureuse  à  la  partie  anté- 
rieure des  cuisses. 

TRAITEMENT.  —  Le  seul  traitement  est  le  repos  absolu  au  lit.  Les 
émissions  sanguines  locales  ont  été  utilisées,  mais  on  est  peu  fixé  sur 
leur  efficacité.  En  cas  d'hémorragie  probable,  on  aura  recours  à 
Tergotine. 

ACCIDENTS  MÉDULLAIRES  TARDIFS.  —  MALADIES  ORGANIQUES 
DE  LA  MOELLE   POST-TRAUMATIQUES. 

Parmi  les  auteurs  qui  se  sont  occupés  de  ce  sujet,  nous  signa- 
lerons :  Gurlt  (18r)4),Verneuil  (1868),  Raymond  (1875),  Leyden(1876), 
Duménil  et  Pelel  (1885),  Tuffier  et  Hallion  (1885-1890),  Heur- 
teau  (1890),  Le  Dentu,  Chipault,  Kummel,  Henle,  Godonneiche(1897). 

Parfois,  après  un  traumatisme,  et  pendant  plusieurs  semaines, 
on  ne  trou\e  chez  un  blessé  aucun  signe  de  fracture  ;  c'est 
seulement  au  bout  de  ce  temps  que  les  signes  de  la  lésion  médul- 
laire font  leur  apparition  et  éveillent  l'idée  d'une  fracture  antérieure. 

Le  malade  accuse  immédiatement  après  raccident  une  violente 
douleurau  rachis,  mais  l'attention  est  davantage  attirée  par  d'autres 
Iraumatismes  des  membres  ou  du  thorax;  il  n'existe  comme  auli'cs 
signes  de  fracture  du  rachis  qu'une  légère  intlexion  du  tronc  en 
avant,  et  la  douleur  à  la  pression  de  la  vertèbre  fracturée.  Puis  tout 
rentre  dans  l'ordre.  Après  deux  ou  trois  mois,  la  marche  devient 
pénible,  le  malade  se  plaint  de  nouveau  de  douleurs  au  niveau  du 
rachis,  en  même  temps  qu'apparaît  une  cyphose.  Simultanément  se 
montrent,  dans  un  territoire  variable  suivant  que  la  lésion  frappe  la 
moelle  cervicale,  dorsale  ou  lombaire,  des  signes  de  compression 
ou  d'irritation  médullaire:  fourmillements,  douleurs,  crampes,  exa- 
gération des  rétlexes,  paralysies,  troubles  trophiques. 

On  observe  surtout  des  paralysies  frappant,  suivant  le  siège  de  la 
lésion,  les  membres  inférieurs  ou  les  membres  supérieurs.  Ordinaire- 
ment flasques,  ces  paralysies  peuvent  cependant  s'accompagner  de 
phénomènes  spasmodiques,  de  contractures  passagères  ou  persis- 
tantes. Les  troubles  sensitifs  consistent  en  anesthésies  complètes  ou 
incomplètes;    celles-ci    alternent    parfois   avec   des    hyperesthésies 
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(Heuiicau),  des  douleurs  spoulanées  ou  provoquées,  des  crampes. 
L'élat  des  réflexes  varie  suivant  la  nature  et  le  siège  des  lésions,  et 
pai-fois  suivant  l'évolution  de  la  maladie.  Les  troubles  trophiques 
sont  très  variés  :  œdèmes,  escarres,  éruptions  cutanées;  arthropa- 
thies,  atrophie  musculaire,  nécrose  des  os  du  tarse  (Hochstelter  et 
Leroy).  Parmi  les  organes,  l'appareil  nrinaire  esl  le  plus  atteint  :  la 
(•('•lention  d'urine  est  pour  ainsi  dirti  de  règle;  la  stagnation  favorise 
les  infections  microbiennes,  la  cystite,  l'uretéropyélite  ascendante  ; 
souvent  môme  les  sels  de  l'urine  (oxalales,  phosphates)  se  déposent 
et  forment  des  calculs  vésicaux.  L'imi)uissance  est  fréquemment 
observée. 

Nous  avons  vu  que  la  commotion  médullaiie  guéiit  oi'dinaircment 
sans  laisser  de  ti'aces,  mais  on  a  démontré  (ju'elle  peut  produire  des 
altérations  irréparables,  des  éléments  nerveux.  Le  même  trauma- 
tisme peut  occasionner  des  lésions  légères,  (jui  n'ont  pas  d'auti'c 
conséquence  clinique,  mais  qui,  chez  un  sujet  prédisposé,  son! 
susceptibles  de  s'aggraver  et  de  s'étendre  dans  un  délai  plus  ou 
moins  long,  plusieurs  années  parfois,  après  l'accident. 

Le  traumatisme  sert  en  outre  fréquemment  de  point  d'appel  à  une 
localisation  microbienne  :  de  là  des  abcès,  des  tubercules,  des  syplii- 
lonies  de  la  moelle,  des  méningites  infectieuses,  tuberculeuses  ou 
autres.  Souvent  aussi,  dans  les  cas  de  tumeurs  de  la  moelle,  on 
retrouve  le  traumatisme  dans  Tanamnèse. 

Plus  intéressants  sont  les  faits  où,  à  la  suite  d'un  traumatisme,  se 
développe  une  maladie  bien  définie  de  la  moelle  épinière.  Dans  cer- 
tains cas,  le  traumatisme  semble  avoir  mis  en  branle  un  processus 

Vig.  13().  —  (>oupc'  praliqucc  au  ni \  eau  de  la  6''  p.  dorsale.  La  cavité  ne  dépasse 
pas  la  ligne  médiane:  elle  refoule  fortement  en  dedans  la  zone  cornu-conimissu- 
rale  droite.  Scléi'ose  des  cordons  de  Goli. 

Fig.  137.  —  (^oupe  pratiquée  au  niveau  de  la  9''  p.  dorsale.  Le  canal  central,  très 
dilaté  en  larf^eur,  comprime  et  déforme  la  base  de  la  corne  j)Ostérieure  droite  et 
se  continue,  comme  dans  les  lif::ures  précédentes,  avec  une  fente  qui  divise  cette 
corne  postérieure  dans  toute  sa  longueur.  Sclérose  des  cordons  de  GoU. 

Fig.  138.  —  (^.oupe  passant  par  la  partie  moyenne  de  la  12^  p.  dorsale.  Ici  Tappa- 
rence  est  celle  d'une  liydromyélic  ou  d'une  syrinj^omyélie.  Compression  et 
déformation  marquées  de  la  base  des  deux  cornes  postérieures  par  le  fait  de  la 
dilatation  considérable  du  canal  central.  Aplatissement  des  cornes  antérieures. 
Haréfaction  très  marquée  avec  sclérose,  dans  la  partie  périphérique  des  cordons 
antéro-latéraux.  Sclérose  ti-ès  marquée  des  cordons  postérieurs. 

Fif^.  139.  —  Coupe  pratiquée  au  niveau  de  l'émergence  supérieure  de  lai'*-' p.  lom- 
baire, immédiatement  au-dessus  de  la  région  où  siège  l'écrasement.  Ici  les 
cornes  antérieures  sont  très  aplaties,  le  canal  central  extrêmement  dilaté 
déprime  fortement  leur  base  et  envoie  un  diverticule  dans  la  région  de  la  corne 
postérieure  droite.  Les  cordons  antéro-latéraux  très  atrophiés  sont  très  pauvres 
en  libres  à  myéline.  Ces  dernières  (fibres  courtes  d'association')  sont  par  contre 
très  abondantes  à  la  périphérie  immédiate  de  chaque  corne.  Sclérose  des  cor- 
dons postérieurs. 

Fig.  lîo.  —  Coupe  pratiquée  au-dessous  de  la  lésion  et  passant  par  l'origine  de  la 
4"^  p.  lombaire.  Sclérose  des  faisceau.x  pyramidaux  croisés.  Diminution  mar(|uée 
des  fibres  dans  les  cordons  antérieurs  et  postérieurs. 
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Fifi'.  132  à  140.  —  Coupes  transversales  de  la  moelle,  colorées  par  la  inétliode  de 
Weigerl-Fal,  destinées  à  montrer  le  développement  d'une  cavité  syringomyélique 
dans  la  corne  postérieure  droite  à  la  suite  d'un  écrasement  traumatique  au  niveau 
des  première,  deuxième  et  troisième  paires  lombaires.  (\'oy.  la  lésion  initiale, 
ii^-.  129,  p.  ISO.)  [De.ikkine,  Contribution  à  l'étude  des  localisations  scnsitives 
spinales  (Journ.  de  physiol.  et  de  pathol.  gén.,  1903,  p.  657).] 

Fig.  132.  —  Coupe  passant  par  la  partie  inférieure  de  la  6^  p.  cervicale.  La  coi-ne  posté- 
rieure droite  estintacte.  Sclérose  des  deux  tiers  postérieurs  des  cordons  de  Goll. 

Fifï.  133.  —  Coupe  pratiquée  au  niveau  de  la  partie  supérieure  delà  7"=  p. cervicale. 
Cavité  en  forme  de  fente  séparant  à  droite  la  corne  antérieure  de  la  corne  pos- 
térieure. Sclérose  de  la  zone  cornu-commissiu'ale  correspondante.  Sclérose  des 
coi'dons  de  Goll. 

Fig.  13i.  —  Coupe  pratiquée  au  niveau  de  la  8"  p.  cervicale.  Même  cavité  que  dans 
la  ligure  précédente  et  se  continuant  ici  avec  le  canal  central.  Sclérose  des 
cordons  de  Goll  et  de  la  /Aine  cornu-commissuralc  du  côté  droit. 

Fig.  135.  —  Coupe  au  niveau  de  la  2''  p.  dorsale.  Ici,  le  canal  central  très  agrandi 
se  continue  à  travers  toute  la  corne  postéi'ieure  droite.  Aplatissement  de  la 
corne  antérieure  droite.  Sclérose  des  cordons  de  Goll.  Sclérose  de  la  zone 
cornu-commissurale  droite. 
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morbide  qui  jusque-lii  était  resté  latent.  C'est  ainsi  que  l'on  a  relevé 
le  rôle  du  traumatisme  —  iVacture  ou  luxation  du  rachis  —  dans 
l'étiologie  du  labes  (llorn,  Erichsen,  Topinard,  Cliarcot.  Lockhart- 
C^larke,  Petit)  ;  de  la  sclérose  en  plaques  (Mendel)  ;  de  la  sclérose 
latérale  amyolrophique  (L.ehr)  ;  de  la  paralysie  spinale  spastique; 
de  lasyrinf^omyélie;  de  l'atrophie  musculaire  progressive!  Bergmann, 
Roberts,  Gull,  Donnel,  Duménil  et  IVtel,  Erb). 

Souvent,  un  temps  très  long  s'écoide  entre  le  traumatisme  et 
le  début  de  l'alTeclion  médullaire  organi(|ue  :  on  a  noté  de  un  à 
dix-neuf  ans  d'intervalle  (La'lir).  Lorsque  riiitorvalle  est  aussi  long, 
on  peut  douter  du  rôle  joué  par  le  traumatisme. 

COMPRESSÏOIV  DE  LA  MOELLE. 

lùitourée  de  sa  pie-mère  qui  lui  adhère  intimement,  placée  au  mi- 
lieu du  sac  fibreux  que  lui  constitue  la  dure-mère,  la  moelle  épi- 
nière  n'est  pas  absolument  flottante  au  milieu  du  canal  rachidien. 
Elle  est  en  effet  fixée  par  les  racines  rachiciennes  aux  trous  de  conju- 
gaison, et  par  les  ligaments  dentelés  à  la  dure-mère.  Les  adhérences 
de  la  dure-mère  au  niveau  du  trou  basilaire  et  de  la  région  lombaire, 
du  filiim  terminale  au  niveau  du  coccyx,  contribuent  encore  à  res- 
treindre sa  mobilité. 

Celte  fixation  n'est  que  relative,  et  la  moelle  jouit  dans  le  rachis 
d'une  très  grande  mobilité,  qui  lui  permet  de  se  prêter  k  toutes  les 
inflexions  physiologiques  de  la  colonne  vertébrale.  Dans  la  cavité 
du  raie  circule  le  liquide  céphalo-rachidien,  qui  communique  large- 
ment avec  les  cavités  intracérébrales  et  les  lacs  cérébraux  arachnoï- 
diens  ;  la  mobilité  extrême  de  ce  liquide  lui  permet  de  se  déplacer  et 
d'éviter  à  la  moelle  tout  risque  de  compression.  En  dehors  du  sac 
durai,  et  le  séparant  du  canal  osseux  du  rachis,  existe  un  coussinet 
cellulo-adipeux  lâche,  qui  est  relié  par  les  trous  rachidiens  au  tissu 
cellulaire  extrarachidien  :  le  rachis  peut  ainsi  s'infléchir  en  tous  sens 
sans  comprimer  la  moelle.  Il  n'en  est  plus  de  môme  dans  certaines 
conditions  j)athologiques. 

ÉTIOLOGIE.  —  Les  causes  de  la  compression  de  la  moelle  sont 
extrêmement  variées  :  elles  comprennent  en  elïet  la  i)lupart  des 
alîections  du  rachis  et  des  méninges. 

Compression  brusque.  —  La  compression  de  la  moelle  peut  èlre 
brusque,  aiguë.  Le  plus  souvent,  elle  est  de  cause  traumalique  et  due 
à  une  fracture  ou  à  une  luxation  des  vertèbres.  Le  traumatisme  agit 
tantôt  sur  des  vertèbres  normales,  saines;  tantôt  aussi  un  travail 
antérieur  a  préparé  l'ellondrement  de  la  colonne  vertébrale  :  ainsi  les 
déviations  vertébrales  du  mal  de  Pott  ne  font  leur  apparition,  chez 
certains  malades,  qu'à  la  suite  d'un  traumatisme,  et  la  moelle  est  com- 
primée brusquement,  mais  le  traumatisme  n'est  pas  du  tout  indispen- 
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sable  pour  que  Ton  assislc  à  rafîaissement  spontané  des  vertèbres 
et  à  la  compression  aiguë  au  cours  de  la  tuberculose  vertébrale. 

En  dehors  du  traumatisme,  la  compression  brusque  relève  le  plus 
souvent  d'une  hémorragie,  dont  la  cause  est  d'ailleurs  très  variable. 
En  dehors  de  toute  fracture  ou  luxation,  letraumatismepeutd'ailleurs 
se  compliquer  d'hématorachis  ;  celui-ci  peut  encore  être  la  consé- 
quence d'un  efïbrt  violent,  d'une  hémorragie  des  méninges  rachi- 
diennes  ou  de  la  propagation  d'hémorragies  intraeraniennes.  L'héma- 
torachis  est  une  complication  des  maladies  infectieuses  à  forme 
hémorragique,  telles  que  la  variole. 

La  rupture  d'un  anévrysme  de  l'aorte,  d'un  abcès,  d'un  kyste  hyda- 
lique  dans  le  canal  rachidien  a  encore  occasionné  la  compression 
aiguë  de  la  moelle. 

Compression  lente.  —  La  compression  lenle  est  plus  souvent 
observée.  Les  causes  de  compression  lenle  sont  très  nombreuses  : 
on  peut  les  diviser  en  quatre  groupes. 

1°  Tumeurs  de  la  moelle  proprement  dites.  —  Les  tumeurs 
d'origine  intraspinale,  ou  tumeurs  de  la  moelle,  doivent  être  étudiées 
à  part,  quoique  quelques-unes  d'entre  elles  (Adamkiewicz)  agissent 
comme  de  véritables  agents  de  compression. 

2"  Tumeurs  des  méninges.  —  Les  tumeurs  bénignes  des  méninges 
sont  de  beaucoup  les  plus  fréquentes.  Elles  se  développent  surla  face 
interne  de  la  dure  mère  ;  sessiles  ou  pédiculées,  leur  volume  varie 
d'un  haricot  à  un  œuf  de  pigeon  et  plus. 

La  forme  anatomique  la  plus  fréquente  est  le  sarcome  sous  ses 
diverses  variétés.  Le  sarcome  fuso-cellulaire,  dense,  encapsulé, 
nettement  limité,  prend  son  point  de  départ  sur  la  dure-mère, 
l'arachnoïde,  le  tissu  sous-arachnoïdien,  rarement  sur  la  pie-mère  ; 
résistant  d'ordinaire  à  la  coupe,  il  est  parfois  creusé  de  cavités  ; 
unique,  il  se  généralise  rarement  et  ne  comprime  la  moelle  que  sur 
un  petit  espace. 

Le  sarcome  globo-cellulaire  est  plus  mou,  moins  résistant, 
vasculaire,  à  vaisseaux  embryonnaires;  parfois  il  est  circonscrit; 
plus  souvent  il  occupe  une  plus  ou  moins  longue  étendue  de  la 
moelle  qu'il  engaine  et  envahit  rapidement  de  proche  en  proche. 
Il  provient  de  la  dure-mère,  de  la  pie-mère  ou  du  tissu  sous- 
arachnoïdien. 

Le  sarcome  néuroglique  est  rare  (cas  de  MartineauetdeOustaniol). 
Dérivé  de  la  névroglie,  comme  tous  les  gliomes,  il  est  formé  de 
petites  cellules  à  noyaux,  plongées  dans  un  fin  réticulum. 

Le  sarcome  angiolithique  ou  psammome,  spécial  aux  méninges 
cérébrales  et  médullaires,  forme  des  tumeurs  pédiculées,  peu  volu- 
mineuses (3  centimètres  sur  1  centimètre  et  demi);  nées  sur 
l'arachnoïde  et  sur  les  parties  postéro-latérales  delà  moelle,  elles  sont 
encapsulées.  Formées  de  cellules  aplaties,  en  couches  concentriques, 
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à  noyaux  petits,  avec  ou  sans  vaisseaux,  incrusléesou  non  de  sels  cal- 
caires, ces  tumeurs  seraient  pour  les  uns  d'origine  vasculaire  (Gornil 
et  Ranvier),  pour  les  autres  d'origine  épilhéliale  (Virchow,  Robin). 

Le  fibrome  et  le  fihro-sarcome  constituent  des  tumeurs  dures,  nel- 
l(!ment  délimitées  et  encapsulées,  et  insérées  le  plus  souvent  sur  la 
dure-mère,  par  un  pédicule  mince  qui  rend  leur  extirpation 
facile. 

Le  nii/.vome,  le  /ibru-mi/xome  constituent  des  tumeurs  rares. 

Le  lipome  naît  rarement  delà  pie-mère  ou  du  tissu  sous-arachnoï- 
dien,  parfois  du  tissu  cellulo-graisseux  sous-méningé;  remarquable 
par  sa  longue  étendue  et  par  sa  mollesse,  il  se  produit  le  plus 
souvent  dans  le  jeune  ûge.  Le  lipome  peut  former  des  tumeurs 
complexes  :  myolipome,  myxolipome. 

l*armiles  tumeurs  bénignes  exce|)lionnelles,  il  faut  signaler  Vade- 
nome  (iiodenpyl),  le  hjmphaïujiome  (Ziegler,  Taube),  Vendolhéliome 
(Tissier,  Collet,  Dufour). 

Les  tumeurs  malignes,  le  carcinome  et  Vcpilhéliome,  sont  très 
rares  en  tant  (jue  tumeurs  primitives.  Le  plus  souvent  elles  sont 
secondaires  à  un  cancer  des  vertèbres. 

Le  tubercule  isolé  des  méninges,  primitif,  non  secondaire  à  une  lésion 
méningée,  est  exceptionnel. 

La  sijphilis  peui  se  manifester  par  une  gomme;  le  plus  souvent 
elle  occasionne  une  méningo-myélite  et  sort,  par  suite,  du  cadre  de 
cette  étude. 

Les  kystes  hydaticpies  des  méninges  sont  rares;  le  plus  souvent  ils 
sont  extraméningés  (Souques)  ou  même  extrarachidiens,  et  secon- 
daires à  des  tumeurs  identiques  d'autres  organes. 

Inversement,  les  cysticerques  se  développent  dans  la  dure-mère. 

De  l'analyse  des  72  cas  de  tumeurs  des  méninges  relevés  par  lui, 
Ouslaniol  conclut  <|ue  l'ordre  de  fréquence  des  régions  atteintes  est 
le  suivant  :  la  région  dorsale  (32),  le  fdum  terminale  et  la  queue  de 
cheval  (17),  la  région  cervicale  (15),  la  région  cervico-dorsale  (3),  la 
région  dorso-lombaire  (3),  la  région  lombaire  supérieure  (2).  Tous  les 
points  de  la  moelle  peuvent  être  comprimés,  mais  c'est  surtout  la 
région  postérieure  et  latérale  qui  l'est  le  plus  fréquemment  (1^  fois 
la  partie  postérieure  seule,  19  fois  les  portions  postéro-latérales,  6  fois 
les  parties  latérales);  il  n'est  pas  exceptionnel  de  voir  la  moelle 
entourée  d'une  demi-gouttière  postérieure  (8  cas)  ou  d'un  manchon 
complet  (6  faits). 

A  côté  des  tumeurs  méningées,  il  faut  citer  parmi  les  causes  po.s- 
sibles  de  compression  de  la  moelle  : 

1"  La  pachyméningite  interne  hypertroplnque{{\u:.  142).  Bien  qu'elle 
puisse  siéger  en  un  point  quelconque  de  la  moelle,  elle  afTecle  cependant 
deux  régions  de  prédilection  :  en  première  ligne,  la  région  cervicale 
—  I^c'est  la  pachyméningite  hypertrophique  cervicale  (Gull,  Charcot 
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el  JoUVoyjj;  en  seconde  lig'ne  et  plus  exceptionnellemenl,  la  région 
lombaire  (^Renclu); 

2"  La  pachyméningite  tuberculeuse  qui  sera  étudiée  plus  loin  (Voy. 
Accidents  médullaires  au  cours  du  mal  de  Pott); 

3"  La  j)achi/méningile  si/phililique  (Voy.  Sgphilis  médullaire]  ; 

4"  La  leptoméningile  , 

5"  L'arac/tnitis  calcaire  de  Vulpian. 

3"  Tumeurs  extramkningées.    —  Ces    tumeurs  naissent   entre    les 
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l''i^^  1  il.  —  Compression  de  la  moelle  à  la  région  dorsale, par  un  sarcome  niéninij;é 
développé  sur  sa  face  antérieure.   Paraplégie  spasmodique  (SalpcLrière,  1909). 


méninges  et  le  rachis,  dans  le  tissu  cellulo-graisseux  du  canal  raclii- 
dien.  —  Très  variables,  elles  sont  représentées  par  : 

1"  Le  carcinome,  le  plus  souvent  secondaire  à  un  cancer  du  sein  ; 
2°  le  sarcome  :  Poulain  a  observé  un  cas  de  compression  de  la 
moelle  par  un  sarcome  du  médiastin  ayant  détruit  la  cinquième  ver- 
tèbre dorsale  ;  3°  le  lipome  ;  4°  le  chondrome  ;  5°  le  kyste  hydaliquc  ; 
6°  les  abcès. 

Parfois  ces  tumeurs  naissent  hors  du  canal  rachidien,  et  pénètrent 
dans  sa  cavité  en  suivant  les  trous  de  conjugaison  i^kyste  hydatique, 
abcès  prévertébraux  et  particulièrement  les  abcès  rétro-pharyngiens) 
ou  en  usant  les  vertèbres  rachidiennes  (anévrysme  de  l'aorte). 
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Enfin,  appartiennent  à  celte  catégorie  les  tumeurs  nées  aux  dépens 
des  racines  rachidiennes  et  de  leurs  enveloppes.  Au  point  de  vue 
hislologique,  on  distingue  des  sarcomes,  des  fibromes,  des  fibro-sar- 
comes,  des  névromes  (Oustaniol). 

Sieveking  a  signalé  la  compression  de  la  moelle  épinière  par  un 
neuro-fibrome  dans  un  cas  de  neuro-fibromes  multiples.  La  multipli- 
cité des  fibro-sarcomes  dans  le  système  nerveux  central  est  men- 
tionnée dans  plusieurs  autres  observations  (Lancereaux,  Schlinger, 
Mossé,  Henneberg  et  Koch,  Philippe  et  Obcrtliiir,  Gestan,  etc.). 
Ces  faits  sont  étudiés  sous  le  nom  de  neurofibromatose  ou  neuro- 
fibrosarcomatose.  Les  tumeurs  intrarachidiennes  se  développent  en 
dehors  de  la  moelle,  dans  les  méninges,  sur  le  trajet  des  racines,  ou 
(hins  la  moelle  elle-même:  dans  un  même  cas,  elles  n'appartiennent 
pas  toutes  au  môme  type  hislologique,  elles  afTeclent  à  ce  point  de 
vue  quatre  modalités  diiTérentes  :  fibrosarcorae,  sarcome  globo-cel- 
lulaire,  psammome,  infiltration  difTuse.  La  coexistence  de  la  neuro- 
fibromatose du  système  nerveux  central  et  de  la  maladie  de  Reck- 
linghausen  a  été  plusieurs  fois  rencontrée, 

4°  Lésions  vertébrales.  — Les  afîectionsdurachis  constituent,  par 
elles-mêmes  ou  par  leurs  complications,  les  causes  les  plus  fréquentes 
de  la  compression  médullaire. 

En  tête  il  faut  placer  le  mal  de  Polt.  Exceptionnellement  la  com- 
pression résulte  de  la  déviation  angulaire,  bien  que  le  fait  existe  et 
que  nous  ayons  été  à  même  de  le  constater.  Des  déformations 
énormes  peuvent  ne  s'accompagner  d'aucun  signe  de  compression, 
alors  qu'il  en  existe  sans  aucune  déformation  apparente;  le  fait  que 
la  paraplégie  peut  disparaître  alois  que  la  déviation  persiste 
démontre  la  faible  importance  éliologique  de  la  déviation  angulaire. 
Le  mécanisme  de  la  compression  pottique  est  tout  autre  ;  un  abcès 
caséeux  au  niveau  des  vertèbres  malades,  ou  un  séquestre  osseux 
faisant  saillie  dans  le  canal  rachidien  sont  exceptionnels;  plus  sou- 
vent la  tuberculose  se  propage  du  corps  vertébral  au  ligament 
vertébral  qu'elle  dissocie  et  ulcère;  le  pus  arrive  au  contact  de  la 
face  externe  de  la  dure-mère  qui  s'enilamme,  prolifère,  sous  forme 
de  champignons  volumineux,  agents  de  la  compression.  C'est  donc 
par  l'intermédiaire  de  la  pachyméningite  tuberculeuse  végétante 
(Charcot,  Michaud'i  que  se  produisent  habituellement  les  complica- 
tions médullaires.  La  compression  se  fait  ici  d'avant  en  arrière,  t|uel 
que  soit  d'ailleurs  le  mécanisme  invoqué.  Ce  n'est  que  tout  à  fait 
exceptiounellement,  et  lorsque  la  pachyméningite  se  développe 
tardivement,  après  afi'aissement  et  soudure  des  vertèbres,  que  la 
compression  se  fait  à  la  partie  postérieure  de  la  moelle  (Mac  Ewen). 

Le  cancer  vertébral,  rarement  primitif,  est  le  plus  souvent  secon- 
daire à  un  cancer  du  sein,  de  l'estomac,  du  testicule,  des  ganglions 
prévertébraux.  Les  vertèbres  envahies  deviennent  molles  comme  du 
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caoutchouc,  la  colonne  s'infléchit  en  une  courbe  à  grand  rayon,  ou 
elle  se  tasse,  s'atï'aisse,  en  comprimant  les  nerfs  à  leur  passage  dans 
les  trous  de  conjugaison.  La  paraplégie  douloureuse  des  cancéreux 
est  donc  plutôt  radiculaire  que  médullaire.  Cependant  la  moelle  elle- 
même  peut  être  atteinte  par  un  bourgeon  cancéreux  venu  des  ver- 
tèbres. 

Le  mal  de  Poil  si/p/iilili'/iie  de  Portai  peut  entraîner  la  compres- 


Fij^.142.  — Coupe  transversale  delà  moelle  cervicale,  dans  un  cas  de  pachyménin- 
gite  cervicale  hypertrophiqne.  11  n'existe  aucune  dégénérescence  des  cordons  de 
la  moelle  ni  des  racines.  La  syniptoniatologie  se  résumait  à  une  contracture  légère 
des  quatre  membres  avec  exagération  des  réflexes  tendineux  (Salpêtrière,  1904). 


sion  médullaire  soit  par  hyperostose  (Michel,  Lancereaux),  soit  par 
pachyméningite  (Remak,  Leudet,  Darier). 

L'actinomycose  vertébrale  est  exceptionnelle. 

L'arthrite  sèche  cervicale  produit  souvent  une  hypertrophie  de 
l'apophyse  odontoïde  qui  fait  saillie  dans  le  canal  cervical. 

L'enchondrome  du  racliis  peut  être  aussi  un  agent  de  compression. 

Enfin  il  faut  citer  les  lésions  extrarachidiennes  envahissant  secon- 
dairement le  canal  vertébral  :  anévrysmes,  hydatides,  etc. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  L'état  de  la  moelle  épinière  est 
très  variable  suivant  les  cas.  La  compression  lente  de  la  moelle, 
même  celle  qui  a  donné  lieu  à  une  longue  suite  de  phénomènes  cli- 
niques, moteurs,  sensitifs,  trophiques  et  sphinctériens,  peut   ne  se 
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Fis<-.  143.  —  Innervation  radiculiiiro  de  la  pean.  —  Rt^ion  anU'rieure 
(d'apri's  Kochor,  1S96K 
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Fig-.  t4'i.  —  Innervation  radiculaire  de  la  peau. 
(fl'apri'S^Kochcr,   1X96). 


K(''i;ion  postérieure 
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révéler  ;i   lexamen   macroscopique   et  microscopique  que  par  des 
lésions  médullaires  très  légères  (Jollroy,  Kadner,  Babinski). 

Le  plus  souvent,  toutefois,  la  moelle  est  amincie,  coudée,  aplatie, 
ou  creusée  d'une  dépression.  Sa  consistance  est  molle,  plus  rarement 
dure.  Aupointcomprimé,  la  moelle  est  pâle  ou  injectée;  ce  sont  surtout 
les  veines  qui  sont  ^ori-ées  de  san}<.  A  un  de^ré  plus  accentué,  la 
compression  produit  une  myélite  par  comiiression,  avec  ramollisse- 
ment nécrobioLique.  Dans  les  compressions  lentes,  il  n'y  a  jamais 
solution  complète  de  continuité  de  la  moelle,  même  quand  les 
méninges  antérieures  el  postérieures  semident  accolées;  par  conire, 
dans  les  compressions  brus({ues,  traumali({ues,  la  moelle  peut  être 
complètement  ou  incomplètement  sectionnée. 

Les  méninges  sont  souvent  épaissies,  adhérentes  entre  elles  ;  ou 
bien  elles  sont  le  siège  de  lésions  inflammatoires  ou  de  foyers  hémor- 
ragiques ;  mais  ces  altérations  sont  extrêmement  variables  selon  la 
nature  de  la  compression. 

A  l'état  frais,  le  microscope  révèle  dans  la  moelle,  au  niveau  de  la 
compression  et  dans  les  régions  avoisinanles,  la  présence  de  nom- 
breux corps  granuleux,  de  moins  en  moins  abondants  à  mesure  qu'on 
s'éloigne  du  point  comprimé. 

Sur  une  coupe,  la  substance  blanche  se  montre  surtout  atteinte. 
La  myéline,  d'abord  gonflée,  œdématiée,  se  fragmente  en  boules  et  se 
résorbe.  Le  cylindraxe  se  tuméfie,  devient  irrégulier,  puis  se  détruit 
et  disparaît.  La  névroglie  prolifère,  comblant  les  vides.  Autour  des 
vaisseaux  se  développent  des  foyers  de  sclérose  conjonctive  périvas- 
culaire.  Dans  son  ensemble,  au  point  de  compression,  la  moelle  se 
transforme  en  un  tissu  de  sclérose  grise,  dure,  d'où  rayonnent  les 
foyers  de  dégénérescence  secondaire.  Elle  subit  parfois  sur  une  plus 
ou  moins  longue  étendue  la  dégénérescence  vitreuse  ou  hyaline  :  on 
a  signalé  la  présence  de  lacunes  au  niveau  de  la  compression,  de 
cavités  et  de  dilatations  du  canal  de  l'épendyme  au-dessus  et  au- 
dessous. 

Au  niveau  de  la  compression,  les  cellules  nerveuses  commencent 
d'abord  par  perdre  leurs  granulations  chromatophiles;  la  chromalo- 
lyse,  centrale  ou  périphérique,  est  suivie  de  la  hernie  et  de  l'évacua- 
tion du  noyau;  bientôt  la  cellule  s'atrophie  dans  son  ensemble  et  dis- 
paraît. Lorsque  la  compression  siège  sur  la  moelle  dorsale,  les  cellules 
de  la  colonne  de  Clarke  entrent  également  en  chromatolyse  (Sano, 
Brasch). 

Les  altérations  des  vaisseaux  sont  variables  et  inconstantes  :  leurs 
parois  sont  quelquefois  épaissies,  les  cellules  de  la  tunique  externe 
en  voie  de  prolifération.  La  gène  apportée  à  la  circulation  veineuse 
par  la  compression  donne  à  la  moelle  un  aspect  cyanose,  comme  a 
pu  le  constater  Kummel  au  cours  d'une  opéralion,  et  de  fait  les  vais- 
seaux sont  ordinairement  dilatés,  soit  au  siège  même  de  la  compres- 
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sion,     soit    dans   les    étages  immédiatement    sus    (4    sous-jacenls 

Les  avis  sont  très  partagés  sur  la  nature  des  altérations  médul- 
laires engendrées  par  la  compression.  Pour  les  uns  il  s'agit  de 
simples  troubles  mécaniques  occasionnés  par  la  compression  des 
veines  et  des  voies  lymphatiques,  pour  d'autres  elles  sont  la  consé- 
quence de  l'ischémie,  due  elle-même  à  la  compression  des  artères. 
Pour  quelques  auteurs,  elles  sont  l'indice  d'un  véritable  processus 
inflammatoire  (myélite  par  compression).  On  les  a  envisagées  égale- 
ment comme  le  produit  d'un  œdème  toxique.  Schmaus  et  Biel- 
schowsky  les  comparent  aux  altérations  observées  dans  d'autres 
organes  au  voisinage  d'un  infarctus.  En  somme,  leur  nature  nest  pas 
encore  très  bien  connue,  et  il  est  vraisemblable  que  tous  les  cas  ne 
sont  pas  compara[)les  entre  eux,  ni  au  point  de  vue  histologicpie,  ni 
au  poini  de  vue  palhogénique. 

Il  faut  distinguer  les  cas  dans  lesquels  il  y  a  compression  directe 
avec  déformation  de  la  moelle  et  ceux  dans  lesquels  il  existe  une 
tumeur  inlraracliidienne  sans  compression  directe  de  la  moelle.  11 
n'y  a  pas  lieu  de  s'occuper  ici  des  cas  dans  lesquels  les  lésions  de 
compression  se  compliquent  d'une  inflammalion  spécifique  (tuber- 
culose, syphilis). 

Dans  le  premier  cas,  les  éléments  nerveux,  et  plus  spécialement  les 
fibres  de  la  substance  blanche,  sont  refoulés  par  la  végétation  néopla- 
sique  ;  lorsque  le  néoplasme  a  une  évolution  lente  et  proji,ressive,  les 
éléments  nerveux  supportent  assez  bien  pendant  une  longue  durée  ce 
processus  de  refoulement.  Les  dégénéralions  secondaires  peuvent 
faire  défaut  ou  être  très  légères,  ce  qui  prouve  que  la  vitalité  des  fibres 
comprimées  n'a  pas  été  définitivement  compromise.  Les  néoplasmes 
plus  volumineux  et  à  prolifération  plus  rapide  produisent  aussi  des 
altérations  plus  profondes;  en  même  temps  les  vaisseaux  delà  moelle 
sont  comprimés,  et  la  gêne  circulatoire  s'ajoute  à  l'action  mécanique 
pour  entraîner  des  lésions  définitives  et  un  véritable  bouleversement 
des  éléments  anatomiques  :  c'est  ce  qui  se  produit  souvent  dans  le 
sarcome  de  la  moelle. 

Dans  le  second  cas,  il  n'y  a  pas  de  compression  de  la  moelle  à  pro- 
prement parler;  la  compression  s'exerce  sur  les  veines  du  rachis  et 
les  vaisseaux  nourriciers  de  la  moelle,  d'où  les  troubles  circulatoires 
du  tissu  médullaire,  l'œdème,  la  nécrose,  etc. 

L'expérimentation  a  permis  de  compléter  les  résultats  de  la  cli- 
nique. Kahler  a  montré  que  l'altération  des  tubes  nerveux  précède 
la  prolifération  névroglique  :  il  pense  que  l'une  et  l'autre  sont  dues 
à  l'obstacle  que  rencontre  la  circulation  lymphatique  au  niveau  de 
la  compression.  Kosenbach  et  Stcherback  se  rangent  à  un  avis 
semblable,  et  pour  eux  les  troubles  trophiques  sont  d'origine  méca- 
nique. 

Malgré  une  lésion  très  accentuée  de  la  moelle,  le  retour  des  fonc 
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Lions  esl  encore  possible.  Charcol  l'a  observé  alors  que  la  moelle 
était  réduite  au  volume  d'un  porle-plume.  Le  mécanisme  de  ce  réta- 
blissement des  fonctions  n'est  pas  encore  .omplètement  élucide;  on 


115.    - 


liiMLTvalioii    i-ailicuhiire    de   la   praii. 
ScilTei-l,   1000'. 


Hé^iioii  aiitri-ieurc    (d'aprî's 


peut  admettre  avec  CharcoL  quil  est  favorisé  par  la  conservation  de 
quelques  tubes  au  milieu  du  tissu  sclérosé.  Fickler,  B.elschowsky 
ont  vu  dans  le  sillon  antérieur  de  nombreux  fascicules  de  fibres  ner- 
veuses que  Fickler  regarde  comme  des  fibres  régénérées. 
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Dans  le    cancer  vertébral,    la  compression   des  racines  précède 
celle  de  la  moelle.  Elle  est  causée  soit  parles  os  qui  shypertrophient, 


Fis-,  lie. 


Innei'vation    radiculaire  de  la   peau. 
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—  Région    postérieure  (d'après 


soit  parle  tassement  des  trous  de  conjugaison,  dû  à  lusure  des  ver- 
tèbres, soit  par  de  gros  bourgeons  cancéreux  qui  prennent  leur  point 
de  départ  dans  les  ganglions  prévertébraux  et  s'insinuent  dans  les 
trous  de  conjugaison.  Les  lésions  médullaires  sont  elles-mêmes  sous 
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la  dépendance  de  la  compression  ou  des  troubles  circulatoires  occa- 
sionnés par  la  pachyméningite  cancéreuse. 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  L'évolution  symplonialique  varie  sui- 
vant que  la  coniprcssion  se  produit  progressivement  et  lentement,  ou 
brusquement,  d'un  seul  coup.  Dans  le  second  cas,  la  symptomato- 
logio  atteint  d'cmblé(;  son  summum  (Voy.  Traïunalismes  de  la 
i>i()('lle\\  dans  le  premier  cas,  au  contraire;,  les  symptômes  se  suc- 
cèdent progressivement. 

Compression  lente.  —  Les  signes  de  la  compression  de  la 
moelle  ont  étc'  rangés  en  deux  groupes,  suivant  qu'ils  relèvent  de  la 
moelle  elle-même  (symptômes  intrinsèques)  ou  de  ses  racines  (sym- 
ptômes extrinsèques).  Les  premiers  seuls  sont  capitaux  et  ne  man- 
(jiient  jamais;  les  autres  sont  secondaires  et  peuvent  faire  défaut, 
(juand,  par  exemple,  il  s'agit  d  une  tumeur  qui  comprime  directe- 
ment la  moelle  en  passant  entre  les  racines  qu'elle  respecte. 

Symptômes  e.xtrinsèques,  radiculaires.  —  Lorsqu'ils  existent,  les 
symptômes  extrinsèques  dus  à  la  lésion  ou  à  l'irritation  des  racines 
et  des  nerfs  rachidiens  sont  d'ordinaire  les  premiers  en  date.  Ils 
revêtent  le  caractère  de  pseudo-névralgies,  uni-  ou  bilatérales,  extrê- 
mement douloureuses. 

Déjà  bien  mises  en  valeur  par  Cruveilliier,  ces  pseudo-névralgies 
ont  été  étudiées  par  (lull,  Vulpian,  Leyden,  Charcot,  etc.  Elles  s'irra- 
dient suivant  le  trajet  el'un  nerf,  variable  d'ailleurs  suivant  le  point 
do  la  moelle  comprimé;  ou  bien  elles  sont  limitées  en  iin  point 
(juelconque  du  corps  et  n'alîectent  aucun  rapport  avec  la  distribu- 
lion  nerveuse  ;  parfois  elles  se  localisent  au  niveau  des  articulations. 
Leur  intensité  a  des  degrés  et  varie  du  fourmillenuMil  à  la  douleur 
pongitive,  lancinante,  térébrante,  la  plus  intense  que  l'on  puisse  ima- 
giner :  certains  malades  accusent  des  sensations  de  cbaud,  de  froid, 
d'eau  coulant  le  long  du  membre,  etc.  Parfois  intermittentes,  elles 
sont  le  plus  ordinairement  continues,  avec  paroxysmes  souvent  noc- 
turnes, ou  provoqués  par  les  mouvements,  la  marche,  etc. 

Ces  névrites  par  compression  s'accompagnent  de  troubles  tro- 
pliiques  vasculaires  et  cutanés  (éruptions  phlycténoïdes,  escarres); 
laneslhésie  de  type  radiculaire  qui  les  accompagne  alï'ecte  certains 
territoires  dont  la  connaissance  permet  la  localisation  exacte  de  la 
lésion. 

La  durée  de  celte  période  douloureuse  est  très  variable.  Elle  se 
prolonge  pendant  des  mois  et  des  années,  quelquefois  pendant  toute 
la  durée  de  la  maladie.  La  compression  des  troncs  nerveux  peut  en 
outre  amener  de  l'atraiblissement  de  la  puissance  musculaire,  et  de 
l'atrophie.  C'est  au  début  du  cancer  vertébral  que  cette  variété  de 
paraplégie  a  été  le  plus  nettement  observée  l'tig.  147  à  ir>Oi.  Les  racines 
sont  comprimées  et  écrasées  au  niveau  des  trous  de  conjugaison 
(|ui  s'elTondrent  ;  c'est  pourquoi  les  douleurs  sont  si  horribles,  (^n  a 
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alors  le  type  parfait  de  la  paraplégie  douloureuse  des  cancéreux  de 
Cruveilhier  et  de  Charcot. 

Le  plus  souvent,  les  douleurs  s'atténuent  à  mesure  que  les  sym- 
ptômes moteurs  apparaissent,  et  elles  finissent  par  disparaître  com- 
plètement. Enfin,  cette  période  douloureuse  peut  manquer,  et  la 
maladie  s'annonce  dès  le  début  par  des  troubles  de  la  motilité,  les 
douleurs  faisant  toujours  défaut.  Ces  différences  d'évolution  tiennent 


Fig.  147  et  148. —  Distribution  radiculaire  des  troubles  de  la  sensibilitétactile  dans 
un  cas  de  cancer  vertébral  avec  compression  des  racines  cervicales  inférieures 
et  de  la  première  dorsale,  chez  une  femme  de  33  ans  ayant  subi  trois  ans  aupa- 
ravant l'amputation  d'un  sein  cancéreux  (à  gauche).  La  sensibilité  est  complète- 
ment abolie  à  {gauche  dans  le  domaine  de  la  septième  et  de  la  huitième  racines 
cervicales  et  de  la  première  dorsale  ;  elle  est  seidement  diminuée  dans  le  dommne 
de  la  sixième,  de  la  cinquième  et  de  la  quatrième  cervicales.  Parésie  des  muscles 
de  l'avant-bras  et  de  la  main,  surtout  des  extenseurs.  Atrophie  des  muscles  de 
l'éminence  hypothénar  et  des  interosseux.  Troubles  sympathiques  du  même  cole; 
rétrécissement  de  la  fente  palpébrale,  enfoncement  du  f^lobe  oculaire,  myosis  : 
hyperémie  neuro-paralytique  de  la  moitié  franche  de  la  face.  Rien  à  noter  dans  le 
membre  supérieur  droit  ni  dans  les  membres  inférieurs  ^Salpêtrière,  190r. 

à  la  situation  de   la  tumeur  et   à  sa  rapidité  d'évolution.  Los  sym- 
ptômes douloureux  sont  dus  à  la  compression  des  racines  postérieures 
(douleurs  irradiées  suivant  le  trajet  des  nerfs)  et  à  l'irritation  dou 
loureuse  des  méninges  enflammées  (douleurs  localisées). 

Symptômes  intrinsèques,  médullaires.  —  La  participation  de  la 
moelle  se  traduit  essentiellement  par  la  paralysie  motrice  et  sensi- 
live.  La  paralysie  porte,  surtout  au  début  et  pendant  longtemps, 
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presque  exclusivement  sur  la  molililé  Ollivier  d'Angers,  Vulpian  i. 
Klle  s'établit  peu  à  peu,  progressivement,  atteint  toutes  les  portions 
(lu  corps  qui  tirent  leur  innervation  motrice  de  la  partie  de  la  moelle 
sous-jacente  à  la  lésion,  et  remonte  de  la  périphérie  du  membre 
vers  le  centre;  exceptionnellement,  elle  sétablit  brusquement.  Les 
membres  inférieurs  sont  plus  souvent  paralysés  que  les  membres 
supérieurs;  ceux-ci  sont  atteints  lorsque  la  compression  porte  sur 
la  région  cervicale.  Les  sphincters  vésical  et  anal  peuvent  être  aussi 


Fig-.149cl  130. —  Disliibulion  radiculaire  des  troubles  de  la  sensibiliU-  douloureuse 
cL  Iherniiquc  chez  la  lualadc  delà  fijîure  précédeute.  Celle  malade  ressentait  eu 
outre  des  douleurs  extrênicmenl  vives,  à  caractère  lancinant,  dans  le  bras  g^auche, 
et  la  pression  du  plexus  brachial  dans  le  creux  sous-i-hniinJairc  ainsi  (|ue  dans 
le  creux  axillaire  était  très  douloureuse. 


intéressés  :  de  là  la  rétention  d'urine  et  la  conslipation,  ou  bien 
l'incontinence  des  uriiu^s  et  des  matières. 

Tantôt  la  paralysie  est  llasque;  les  divers  segments  des  membres 
jouissent  lun  sur  l'autre  d'une  moltiiité  anormale  et  l'amjîlitude  de 
leurs  mouvements  passifs  est  augmentée. 

Le  plus  souvent  la  paraplégie  est  spasmodique;  les  membres  sont 
alors  en  contracture,  rigides  et  plus  ou  moins  immobilisés;  les 
mouvements  passifs  sont  impossibles  ou  limités.  Les  membres  infé- 
rieurs sont  en  adduction,  les  genoux  accolés;  le  malade  avance  à 
petits  pas,  sans  détacher  franchement  les  pieds,  dont  la  pointe  traîne 
sur  le  sol;  en  même  temps.    Un  déhanchement  spécial  lui  donne 
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l'aspect  de  la  démarche  d'un  gallinacé.  Parfois  les  membres  sont 
complètement  immo])ilisés.  le  malade  marche  au  moyen  de  béquilles 
et  le  corps  se  meut  d'un  seul  coup,  comme  un  pendule.  D'autres 
fois,  enfin,  la  station  debout  et  la  marche  sont  impossibles. 

L'état  des  réflexes  tendineux  dans  les  compressions  de  la  moelle 
est  un  des  points  les  plus  discutés  de  la  symptomatologie.  Les 
auteurs  classiques  admettent  (jue,  dans  la  compression  de  la  moelle, 
les  réllexes  sont  d'abord  diminués  (paralysie  flasque),  puis,  au  bout 
d'un  mois,  un  mois  et  demi,  ils  réapparaissent  pour  s'exagérer 
ensuite,  annonçant  l'imminence  de  la  contracture.  Avec  la  paralysie 
spasmodique,  l'exaltation  des  réflexes  tendineux  persiste  ;  elle  est 
due  à  la  dégénérescence  des  faisceaux  pyramidaux.  A  la  période 
terminale,  les  réflexes  pourraient  disparaître. 

On  admet  généralement,  avec  Bastian  (1890),  que  l'interruption 
complète  de  la  moelle  cervicale  inférieure  ou  dorsale  entraîne  une 
paralysie  absolue  de  la  motilité  et  de  la  sensibilité.  Cette  paralysie 
est  et  reste  flasque  pendant  toute  la  durée  de  la  maladie,  malgré  la 
dégénérescence  des  faisceaux  pyramidaux  ;  les  réflexes  tendineux 
sont  abolis.  Si  la  lésion  de  la  moelle  est  incomplète,  la  sensibilité 
persiste,  la  paralysie  est  spasmodique  et  les  réflexes  sont  exagérés. 
Les  observations  sur  lesquelles  s'appuie  cette  opinion  sont  main- 
tenant nombreuses  :  parmi  les  premières  en  date  nous  citerons  celles 
de  Kadner,  de  Wass,  Kahler  et  Pick,  Bastian,  Schwartz,  Tooth, 
Thornburn,  etc.  Bruns  (1893)  a  confirmé  celte  thèse  par  une  obser- 
vation avec  examen  histologique  complet,  qui  prouve  que  la  para- 
plégie flasque  peut  être  produite  par  une  interruption  complète  de 
la  moelle  cervico-dorsale,  et  cela  malgré  l'intégrité  de  la  moelle  et 
des  nerfs  lombaires,  ainsi  que  des  muscles  des  membres  inférieui's. 
Cependant  Kadner  a  publié  un  cas  de  compression  incomplète  de  la 
moelle  avec  abolition  des  réflexes,  et  des  observations  semblables 
ont  été  rapportées  par  Babinski,  Habel,  Lambret,  Minor,  etc. 

La  paraplégie  flasque  avec  abolition  des  réflexes  n'appartient  donc 
pas  exclusivement  à  l'interruption  complète  de  la  moelle,  et  les  cas 
de  compression  simple  de  la  moelle  cervico-dorsale  peuvent  se 
présenter  avec  les  mêmes  symptômes  cliniques  que  les  cas  de 
lésion  transversale  complète  de  la  moelle  (^'an  Gehuchten).  Le  seul 
élément  de  diagnostic  entre  les  deux  est  l'état  de  la  sensibilité.  Celle- 
ci  persiste,  à  quelque  faible  degré  que  ce  soit,  s'il  s'agit  d'une  lésion 
incomplète;  dans  le  cas  contraire,  l'interruption  peut  être  considérée 
comme  totale,  bien  que  Habel  relate  un  cas  dans  lequel  l'examen 
microscopique  a  montré  qu'il  y  avait  lésion  incomplète,  malgré  une 
anesthésie  totale  (Van  Gehuchten)  (1). 

(1)  Dans  ce  cas  de  Habel,  l'état  de  la  sensibilité  osseuse  n'a  pas  été  recherché. 
Or  on  ne  peut  parler  d'anesthésie  totale  que  lorsque  cette  sensibilité  a  également 
disparu.   L'un   de   nous  a  observé   [Séiuinlogie  (lu  ai/sU'nie  nervciir.    tome  Y  de  la 
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Van  Gehuchle»  a  proposé  de  diviser  en  quatre  types  la  paraplégie 
par  compression  médullaire  :  1°  la  paraplégie  spasmodique  avec 
exagération  des  rétlexes  sans  troubles  de  la  sensibilité  ;  2"  la  para- 
plégie flasque  avec  abolition  des  réflexes  sans  troubles  sensitifs  ; 
3"  la  paraplégie  flasque  avec  abolition  des  réflexes  et  dissociation 
syringomyélique  de  la  sensibilité;  i"  la  paraplégie  flasque  avec  abo- 
lition des  réflexes  et  anesthésie  complète. 

Celle  classification  est  quelque  peu  schématique  et  incomplète. 
Ainsi  la  paraplégie  spasmodique  peut  s'accompagner  de  dissociation 
syringomyélique  ou  d'anesthésie  très  marquée  ;  il  suffit  en  outre 
qu'il  persiste  un  très  léger  degré  de  sensibilité  profonde  pour  que  la 
paraplégie  reste  spasmodique. 

Les  troubles  objectifs  de  la  sensibilité  peuvent  faire  défaut  pendant 
toute  la  durée  de  la  maladie,  que  la  marche  de  l'aftection  ait  été  très 
rapide  (Abercrombie)  ou  très  lente  (Hutchinson,  Lacrouville,  Cru- 
veilhier,  Gérin-Rose,  Hardy).  Le  plus  souvent  ils  apparaissent  après 
les  tioubles  moteurs;  parfois  ils  sont  contemporains.  Lorsque  la 
sensibilité  objective  est  altérée  :  au  début  il  existe  un  retard  des 
perceptions,  puis  leur  intensité  diminue,  et  à  l'hypoesthésie  succède 
progressivement  l'anesthésie  complète,  quand  la  partie  centrale  de  la 
moelle  est  détruite.  Cette  anesthésie  se  manifeste  pour  tous  les 
modes  de  sensibilité,  et  aussi  bien  pour  la  sensibilité  superficielle 
que  pour  la  sensibilité  profonde;  elle  apparaît  parfois  d'abord  à  la 
périphérie  du  membre  et  remonte  progressivement  vers  la  racine. 
Avec  celte  anesthésie  objective  coïncident  quehjuefois  les  pseudo- 
névralgies de  la  première  période,  constituant  ainsi  le  type  de  l'anes- 
thésie douloureuse. 

L'anesthésie  s'attaque  progressivement  aux  divers  modes  de  la  sen- 
sibilité et  dans  un  ordre  variable  suivant  les  auteurs  ;  pour  les  uns, 
frappant  d'abord  le  tact,  puis  la  température,  la  sensibilité  à  la  dou- 
leur persisterait  la  dernière,  au  moins  dans  le  mal  de  Pott  (Michaudi. 
Pour  d'autres,  ce  serait  le  contraire;  Charcot  a  vu  la  sensibilité 
thermique  disparaître  la  première.  Van  Gehuchten  a  relevé  la  disso- 
ciation syringomyéli(|ae  de  la  sensibilité  (conservation  du  tact  avec 
anesthésie  theimique  et  douloureuse).  Son  travail  est  basé  sur  les 
observations  de  Bruns,  Van  Gehuchten  (1897),  Vines  (1898),  Edsall 
(1898),  Marinesco  (1898),  Van  Gehuchten  (1899).  A  ces  observations 
nous  ajouterons  celle  de  Dejerine  (1898).  Van  Gehuchten  attribue 
cette  dissociation  syringomyélique,  ainsi  du  reste  que  Brissaud,  à  la 

Palholofrie  générale  du  in'ofosseur  Boi  ciiAnu.  p.  963.  li(;.  257  et  25S)  un  cas  de  para- 
plégie avec  contracture  empêchant  toute  espèce  de  mouvement  volunlaire,  avec 
anesthésie  totale  pour  tous  les  modes  de  sensibilité  superficielle  et  profonde,  sauf 
pour  la  sensibilité  osseuse.  Chez  cette  malade,  les  réflexes  tendineux  étaient  exa- 
{îérés  et.  si  l'état  de  la  sensibilité  osseuse  n'avait  pas  été  recherché,  on  aurait  pu 
voir  dans  ce  ras  une  execplion  A  la  loi  qui  veut  que  toute  paranléirie  avec  anes- 
thésie absolue   soit   une   paraplégie  flasque  avec  abolition  des  réflexes  tendineux. 
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lésion  du  faisceau  de  Gowers;  mais,  ainsi  que  nous  l'avons  fait 
remarquer,  celle  hypothèse  ne  concorde  pas  du  tout  avec  les  données 
de  l'anatomie  pathologique  et  de  la  physiologie.  Quoi  qu'il  en  soit, 
la  dissociation  syringomyélique  de  la  sensibilité  est  un  symptôme 
de  la  compression  médullaire, 

La  sensibilité  profonde  (sens  musculaire,  notion  de  position,  sen- 
sibilité osseuse  ou  vibratoire)  peut  être  également  aiïectée. 

Des  troubles  trophiques,  le  plus  important  est  l'escarre.  Elle  siège 
sur  tous  les  points  qui  dans  le  décubitus  sont  soumis  à  la  pression  : 
sacrum,  fesses,  trochanter,  malléoles.  Précoces  ou  tardives,  les 
escarres  sont  surtout  graves  comme  portes  ouvertes  à  l'infection. 
Les  articulations  sont  le  siège  d'arthrites,  d'hydarthroses.  L'atrophie 
musculaire,  assez  fréquente,  relève  de  la  névrite  périphérique  ou  de 
la  poliomyélite  antérieure.  Les  troubles  vaso-moteurs  sont  communs  : 
pâleur  et  refroidissement,  ou  rougeur  et  élévation  de  température, 
œdèmes.  Les  troubles  des  sphincters  et  des  réservoirs  sont  fréquents. 

La  compression  de  la  moelle  se  traduit  cliniquemenl  par  des  formes 
différentes  suivant  le  siège  de  la  lésion. 

Compression  de  la  moelle  cervicale  supérieure.  —  Sous  ce  nom, 
on  comprend  la  compression  des  quatre  premières  paires  cervicales. 
La  lésion  siège  très  haut,  au  niveau  des  trois  premières  vertèbres 
cervicales,  entre  le  bulbe  et  le  renflement  cervical. 

Les  pseudo-névralgies  affectent  la  nuque,  le  cou  et  l'épaule,  res- 
pectant la  face,  innervée  par  le  trijumeau.  Sur  ces  territoires,  la  sen- 
sibilité diminue  sous  tous  ses  modes  et  va  même  jusqu'à  disparaître. 
Sur  tout  son  trajet  le  phrénique  est  douloureux.  Si  la  paralysie  pré- 
domine d'un  côté,  on  voit  apparaître  un  torticolis  douloureux,  des 
spasmes  du  cou.  La  lésion  bilatérale  de  la  moelle  entraîne  la  para- 
lysie de  la  rotation,  de  la  flexion  et  de  l'extension  de  la  lêle  ;  les 
muscles  du  cou  sont  plus  ou  moins  atrophiés. 

La  paraj)légie  atteint  les  quatre  membres  ;  dans  plusieurs  cas, 
elle  fut  plus  intense  aux  membres  supérieurs  qu'aux  membres 
inférieurs.  Les  membres  supérieurs  sont  contractures,  les  bras 
rapjirochés  du  tronc,  les  avant-bras  en  demi-flexion  sur  les  bras, 
les  doigts  fortement  fléchis  dans  la  paume  de  la  main,  la  main 
fléchie  sur  l'avant-bras.  La  contraction  est,  dans  certains  cas, 
tellement  développée  qu'il  est  impossible  de  la  corriger  et  d'ou- 
vrir les  doigts  du  malade.  La  contraction  idio-musculaire  est 
exallée,  la  percussion  du  tendon  olécranien  ou  des  tendons  des 
radiaux  détermine  un  mouvement  brusque  du  membre  supérieur, 
mais  d'autant  moins  ample  que  la  contracture  est  plus  forte.  Chez 
d'autres  malades,  la  contracture  est  à  peine  appréciable  et  seules 
l'exagération  des  réflexes  tendineux,  une  diminution  de  force  muscu- 
laire, la  trépidation  épilepfoide  de  la  main  permettent  de  faire  le 
diagnostic.    11    existe   quelques   modifications  de  la  sensibilité   sur 
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les  membres  et  sur  le  Ironc.  L'élat  des  membres  inférieurs  n'est 
pas  sensiblement  différent  de  celui  qui  sera  décrit  à  propos  de  la 
paraplégie   dorsale.    Les    troubles   sphinctériens   sont    inconstants. 

Deux  caraclères  sont  propres  à  la  compression  de  celte  région  de 
la  moelle  :  le  ralentissement  du  pouls  et  la  paralysie  du  plirénique. 
Charcot  insistait  sur  le  pouls  lent  permanent  avec  attaques  synco- 
pales  et  épiloptiformos.  liien  que  l'on  [)uisse  voir  des  convulsions 
épilepliformes  généralisées  dans  la  compression  de  toute  région  do 
la  moelle  (Michaud),  ces  accidents  sont  cependant  d'autant  plus 
fréquents  qu'on  se  rapproche  davantage  de  la  première  racine  cervi- 
cale (Brown-Séquard).  Les  altérations  du  plirénique  se  traduisent 
par  du  lio(juet,  des  vomissements;  la  paralysie  du  diaphragme  est 
spéciale  à  cette  région.  Enfin,  A'ulpian  a  insisté  sur  les  trouljles  de  la 
circulation  de  la  l'ace,  des  yeux  et  même  de  tout  le  corps. 

Compression  de  la  moelle  cervicale  inférieure.  —  Lorsque  le  ren- 
llcment  cervical  (cinquième,  sixième,  septième,  huitième  racines  cer- 
vicales et  première  dorsale)  est  comprimé,  les  symptômes  paraly- 
tiques apparaissent  quelquefois  tout  d'abord  aux  membres  supérieurs. 
Ils  peuvent  même  s'y  localiser,  lorsque  la  lésion  reste  superficielle 
(pachyméningile  cervicale),  mais  le  fait  est  fort  rare. 

Les  pseudo-névralgies  atïeclent  les  nerfs  des  bras,  suivant  le  trajet 
de  ces  nerfs  ou  plutôt  suivant  le  trajet  des  racines  rachidiennes. 

Les  paralysies  motrices  des  membres  et  du  cou  affectent  le  même 
type  que  dans  la  forme  précédente  ;  elles  sont  parfois  assez  bizarres 
dans  leur  évolution,  frappant  un  bras,  puis  une  jambe  d'un  côté  ; 
puis  le  bras  et  parfois  la  jambe  de  l'autre  côté.  Progressivement  la 
paralysie  envahit  les  quatre  membres.  La  paralysie  des  membres 
supérieurs  se  complique  toujours  d'un  certain  degré  d'atrophie,  soit 
à  cause  de  la  destruction  partielle  des  groupes  cellulaires  qui 
forment  les  origines  du  plexus  brachial,  soit  en  raison  de  la  com- 
pression et  de  l'atrophie  des  racines  antérieures. 

Lorsque  la  compression  s'exerce.au  niveau  des  cinquième,  sixième 
et  septième  racines  cervicales,  l'atrophie  musculaire  occupe  les 
muscles  de  la  racine  du  membre  :  deltoïde,  biceps,  brachial  anté- 
rieur, long  su[)inateur,  sus  et  sous-épineux,  et  le  faisceau  clavicu- 
laire  du  grand  pectoral.  C'est  le  type  de  la  paralysie  radiculaire 
supérieure  du  plexus  brachial,  ou  type  Duchenne-Erb. 

Lorsque  la  lésion  intéresse  la  moelle  au  niveau  de  la  huitième  racine 
cervicale  et  de  la  première  dorsale,  l'aspect  clinique  se  rapproche  de 
celui  de  la  [)aralysie  radiculaire  inférieure,  type  Klumpke  :  respectant 
le  moignon  de  l'épaule,  elle  se  localise  sur  les  muscles  des  éminences 
thénar  et  hypothénar,  les  interosseux,  les  fléchisseurs  de  la  main. 

La  paralysie  du  centre  cilio-spinal  ou  de  ses  fibres  centrifuges  qui 
suivent  la  première  racine  dorsale  se  traduit  par  du  myosis,  le  rétré- 
cissement de  la  fente  palpébrale  et  la  rétraction  du  globe  oculaire. 
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Dans  plusieurs  cas  de  compression,  cette  forme  clinique  a  été 
mentionnée  :  nous  citerons  comme  exemples  :  1°  l'observation  d'Op- 
penheim  :  à  la  paralysie  brachiale  inférieure  (mains  et  avant-bras) 
s'associent  des  symptômes  oculo-pupillaires  (myosis,  rétrécissement 
de  la  fente  palpébrale)  dus  à  un  sarcome  de  la  colonne  vertébrale; 
'2'-'  celle  de  Cousot  :  «arie  vertébrale  chez  une  enfant,  comprimant  le 
premier  segment  dorsal,  entraînant  le  myosis,  la  rétraction  du  globe 
oculaire,  le  rétrécissement  de  la  fente  palpébrale  et  la  paralysie  des 
vaso-moteurs  de  la  face  du  même  côté.  11  en  est  de  même  chez  la 
malade  des  figures  147  à  150.  Heubner  a  publié  trois  observations 
semblables  :  dans  le  premier  cas  il  s'agissait  d'un  osléo-sarcome; 
dans  le  second,  d'un  mal  de  Pott  ;  dans  le  troisième,  d'une  tumeur. 
Bruns  a  observé  un  cas  analogue  où  la  compression  était  due  à  un 
cancer  secondaire. 

Enfin,  la  paralysie  peut  afTecter  toutes  les  racines  du  plexus  cer- 
vical :  c'est  la  paralysie  radiculaire  totale.  En  dehors  des  cas  de 
pachyméningite,  ces  faits  sont  exceptionnels. 

La  sensibilité  est  souvent  intacte,  quand  la  compression  agit  sur- 
tout sur  la  partie  antérieure  de  la  moelle.  Affecte-t-elle  les  parties 
postérieures,  les  troubles  de  la  sensibilité  apparaissent  ;  l'anesthésie 
occupe  les  membres  inférieurs,  le  tronc  et  les  membres  supérieurs. 
Elle  varie  un  peu  comme  topographie  et  comme  intensité,  suivant 
que  la  compression  agit  sur  la  moelle  seule  ou  simultanément  sur 
les  racines,  mais  inégalement.  Quand  la  lésion  est  située  à  la  partie 
supérieure  du  renflement  cervical,  l'anesthésie  se  limite  en  haut  par 
une  bande  correspondant  à  la  base  du  cou  ;  si  la  lésion  est  placée  plus 
bas,  la  limite  supérieure  de  l'anesthésie  descend  sur  le  membre 
supérieur,  mais  elle  est  toujours  figurée  par  des  lignes  longitudinales 
parallèles  au  grand  axe  du  membre  et  correspondant  aux  zones  de 
distribution  radiculaire  (Voy.  fig.  143  à  1^6). 

Lorsque  la  compression  a  détruit  le  névraxe,  la  paraplégie  spasmo- 
diquedevient  paraplégie  flasque:  il  y  a  anesthésie  totale,  abolition  des 
réflexes,  troubles  sphinctériens. 

Compression  de  la  moelle  dorsale.  —  Les  douleurs  occupent  le 
tronc  et  se  manifestent  sous  forme  de  ceinture,  d'étau  douloureux. 
D'après  la  limite  supérieure  de  l'anesthésie,  on  réussit  à  préciser 
assez  exactement  le  niveau  de  la  compression. 

La  paralysie  frappe  les  membres  inférieurs  et  les  muscles  du  tronc 
sous-jacents  à  la  lésion  ;  les  réflexes  palellaires  et  achilléens  sont 
exagérés,  on  observe  la  trépidation  épileptoïdedu  pied  et  de  la  rotule, 
il  y  a  de  la  rétention  d'urine  ou  de  l'incontinence,  les  membres  sont 
contractures  et  le  signe  de  Babinski  existe.  L'anesthésie  est  incom- 
plète et  quelquefois  dissociée. 

Lorsque  l'interruption  de  la  moelle  est  totale,  on  observe  au  con- 
traire le  tableau  de  la  paralysie  flasque  avec  abolition  des  réflexes  et 
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de  la  sensibilité.  Les  troubles  des  sphincters  sont  d'autant  plus 
intenses  que  la  compression  se  rapproche  davanta<^e  du  ronflement 
lombaire. 

Dans  beaucoup  de  cas,  les  réflexes  tendineux  des  membres  supé- 
rieurs sont  exagérés  (Dejerine  et  Egger,  Crocq  .  Dans  certains  cas 
la  contracture  peut  être  variable  d'un  moment  à  l'autre:  quelques 
malades  sont  contractures  en  extension  pendant  la  nuit,  en  flexion 
|)('n(lant  la  journée. 

Compression  de  Ja  moelle  lombaire  renflement  lombaire,  au 
niveau  des  dixième  et  onzième  vertèbres  dorsales  —  Dans  la 
compression  de  la  moelle  lombaire  —  et  la  même  réflexion  s'ap- 
j)li<iue  à  la  moelle  sacrée  —  la  limite  supérieure  des  troubles  de 
la  motililé  et  de  la  sensibilité  ne  correspond  pas  nécessairement  au 
niveau  de  la  région  médullaire  comprimée,  car,  par  suite  do  la 
direction  très  oblique  en  bas  des  racines  à  ce  niveau,  la  compression 
atteint  des  racines  qui  tirent  leur  origine  d'une  région  beaucoup 
plus  élevée  de  la  moelle  épinière. 

Les  irradiations  douloureuses  se  font  sentir  aux  reins,  à  l'abdomon, 
le  long  des  nerl's  lombaires  et  surtout  sous  forme  de  névralgies 
sciatique  et  crurale,  uni  ou  bilatérale  suivant  que  la  compression 
s'exerce  sur  un  seul  ou  sur  les  deux  côtés. 

La  paralysie  reste  ordinairement  flasque  à  toutes  les  périodes  de  la 
maladie.  Le  réiloxo  patellaire  est  aboli.  Le  réflexe  crémastérion  lest 
également  (premier  segment  lombaire),  mais  le  réflexe  du  tendon 
d'.Xchille  cinquième  segment  lombaire  et  premier  segment  sacré), 
dont  lo  centre  est  plus  bas,  est  conservé  et,  d'après  Grasset,  pourrait 
même  être  exagéré. 

Les  troubles  des  réservoirs  sont  habituels,  il  y  a  de  la  rétention 
durine  et  de  la  constipation. 

Lorsque  la  compression  est  légère,  l'atrophie  musculaire  est  peu 
prononcée  ;  la  paralysie  prédomine  sur  l'atrophie:  on  note  seulement 
de  l'amaigrissement.  Lorsque  la  compression  est  plus  profonde,  les 
centres  trophiques  des  muscles  ou  des  racines  peuvent  être  partielle- 
ment ou  complètement  détruits  :  l'atrophie  se  combine  alors  avec  la 
paralysie.  Elles  prédominent  dans  les  muscles  innervés  par  l'obtura- 
teur et  par  le  crural. 

Les  troubles  de  la  sensibilité  sont  répartis  dans  los  territoires 
innervés  par  les  quatre  ou  cinq  premières  racines  lombaires,  c'est-à- 
dire  dans  la  sphère  de  distribution  du  grand  abdomino-génital,  du 
petit  abdomino-génilal,  du  fémoro-cutané,  du  génito-crural  et  du 
crural;  ils  existent  également  dans  les  zones  d'innervation  des 
dixième,  onzième  et  douzième  racines  dorsales  qui  sont  comprises 
dans  la  compression. 

En  outre,  la  compression  do  la  moelle  met  obstacle  à  In  transmis- 
sion de  la  sensibilité  des  régions  iniiorvéos  par  les  étages  médullaires 
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sous-jacenls;  on  peut  y  observer  la   dissociation  de  la  sensibilité. 

Les  troubles  trophiques,  œdèmes,  escarres,  ne  se  produisent  qu'à 
une  période  avancée. 

Compression  de  la  moelle  sacrée  (cinquième  lombaire,  première 
et  deuxième  sacrées).  —  Les  douleurs  sont  plus  vives  et  plus 
étendues  dans  le  domaine  du  sciatique  que  dans  la  forme  précé- 
dente. 

Le  tableau  symptomatique  est  encore  très  complexe  du  l'ait  de 
l'association  des  symptômes  médullaires  aux  symptômes  radicu- 
laires,  et  variable  suivant  la  direction  de  la  compression  et  son 
degré.  La  paralysie,  toujours  flasque,  peut  exister  seule  pendant  un 
certain  temps,  mais,  lorsque  les  racines  antérieures  sont  dégénérées 
ou  que  les  cellules  des  cornes  antérieures  sont  détruites,  Talrophio 
musculaire  apparaît. 

L'atrophie  des  membres  inférieurs  est  plus  étendue  que  dans  la 
compression  de  la  moelle  lombaire  et  prend  exclusivement  les 
muscles  innervés  par  le  sciatique;  les  muscles  innervés  par  le  crural 
(quadriceps  fémoral)  sont  également  paralysés,  quand  la  compres- 
sion remonte  jusqu'au  quatrième  segment  lombaire. 

La  paralysie  frappe  donc  les  muscles  de  la  région  postérieure  de  la 
cuisse  (biceps,  demi-membraneux,  demi-tendineux),  les  muscles 
fessiers,  les  muscles  de  la  jambe  et  du  pied. 

Les  déformations  varient  suivant  la  prédominance  de  la  |)aralysie 
et  de  l'atrophie  sur  tel  ou  tel  groupe  musculaire. 

Lorsque  le  groupe  antéro-externe  de  la  jambe  est  plus  pris  que  les 
autres  groupes  musculaires,  et  c'est  là  le  cas  le  plus  ordinaire, 
le  pied  est  pondant,  la  pointe  lournéc  vers  le  sol  :  celle-ci  est 
tournée  en  bas  et  en  dedans  (varus  équini,  si  le  jambier  antérieur 
est  moins  atrophié  que  les  autres  muscles;  si  c'est  au  contraire  le 
long  péronier  latéral  ([ui  est  le  plus  épargné,  la  pointe  est  tournée 
en  dehors  (valgus)  ;  lorsque  ce  muscle  est  atrophié,  le  pied 
s'aplatit  (pied  plat).  L'abduction  et  la  rotation  de  la  cuisse  sont  diffi- 
ciles ou  même  impossibles  (paralysie  des  muscles  fessiers),  le 
malade  éprouve  de  la  gène  pour  monter  les  escaliers,  pour  porter 
un  fardeau.  La  déformation  du  pied  (pied  équin)  oblige  le  malade  à 
stepper.  La  flexion  de  la  jambe  sur  la  cuisse  (demi-membraneux, 
demi-tendineux,  biceps)  est  plus  ou  moins  abolie,  etc. 

La  sensibilité  est  diminuée  ou  abolie  dans  les  membres  inférieurs 
et  dans  les  organes  génito-urinaires,  avec  de  grandes  variations 
suivant  les  cas. 

Les  réflexes  anal  et  vésical  sont  altérés.  Le  plus  souvent  il  y  a 
rétention  d'urine  et  des  matières  fécales  ;  mais  la  miction  est  parfois 
impérieuse,  et  le  malade  ne  peut  résister  au  besoin.  La  constipation 
est  opiniâtre.  Les  fonctions  génitales  sont  ou  exagérées  (priapisme)  ou 
abolies  (impuissance).  Souvent  l'impuissance  succède  au  priapisme. 


22-2     I)E.li:iU.\E  i;r  l'IlO.MAS.  -    .MAI^ADIESIJELA  M()I:LL1:  Kl'lMEKE. 

Le  réflexe  cutané  plantaire  est  aboli,  ainsi  que  le  réflexe  du  tenseur 
du  f'ascia  lata  (Brissaud).  Le  réflexe  du  tendon  d'Achille  (première 
sacrée)  disparaît.  Le  réflexe  patellaire  est  quelquefois  conserve  ou 
même  exagéré. 

Compression  du  cône  médullaire  troisième,  quatrième  et  cin- 
quième segments  sacrés  .  —  L'étude  des  lésiotis  du  cône  médullaire  a 
surtout  été  laite  dans  ces  dernières  années.  Les  observations  suivies 
d'autopsie  en  sont  encore  peu  nombreuses,  et,  parmi  elles,  il  en  est 
(|uel(pies-unes  (|ui  concernent  des  lésions  projjreinent  dites  du  cône 
médullaire  n'ayant  rien  à  voir  avec  la  compression. 

Les  anatomistes  limitent  le  cône  sacré  entre  la  dernière  paire- 
sacrée  et  la  première  coccygienne.  Pour  eux,  le  cùnc  médullaire  ne 
comprendrait  que  la  partie  coccygienne  de  la  moelle.  Millier  fait 
ren'ionter  sa  limite  supérieure  beaucoup  i)lus  haut,  et  ajoute  à  la 
région  coccygienne  les  trois  dernières  paires  sacrées  (troisième, 
(piatrième  et  cinquième),  se  basant  sur  la  structure  histologique  de 
la  région,  et  surtout  sur  l'absence  des  faisceaux  pyramidaux  (I). 
^'appuyant  surtout  sur  la  clinique,  Raymond  fait  descendre  la 
limite  supérieure  au  niveau  de  la  troisième  sacrée,  et  comprend  sous 
le  nom  de  cône  médullaire  les  trois  dernières  paires  sacrées  et  la 
région  coccygienne.  Cette  limitation  est  acceptée  par  la  plupart  des 
cliniciens. 

La  symptomatologie  de  cette  forme  clinique  est  des  plus  simple. 
Le  cône  médullaire  innerve  la  partie  la  plus  inférieure  du  tronc, 
c'est-à-dire  les  fesses,  le  sacrum  et  le  coccyx,  le  périnée,  la  partie 
terminale  du  rectum  et  les  muscles  du  périnée. 

Si  la  moelle  est  comprimée  au  niveau  de  la  troisiènu;  racine  sacrée, 
l'anesthésie  occupe  les  fesses,  le  sacrum,  le  coccyx,  le  périnée,  le 
scrotum  et  la  verge  chez  l'homme,  la  région  des  grandes  lèvres  chez, 
la  femme.  Elle  descend  le  long  de  la  partie  médiane  de  la  face  pos- 
térieure des  cuisses  sous  forme  d'un  triangle  très  allongé,  dont  la 
base  est  au  pli  fessier,  continu  avec  l'anesthésie  des  fesses,  et  dont 
la  pointe  s'éteint  au  voisinage  du  creux  poplité  (anesthésie  en 
selle). 

C'ette  anesthésie  porte  sur  tous  les  modes  de  la  sensibilité  ;  parfois, 
il  y  a  dissociation,  et  la  thermo-anesthésie  coexiste  avec  la  conser\a- 
lion  de  la  sensibilité  tactile.  11  n'existe  pas  de  douleurs  spontanées, 
mais  des  douleurs  à  la  pression  au  niveau  du  sacrum,  de  la  région 
lombaire.  La  limite  de  l'anesthésie  est  souvent  bordée  par  une  zone 
d'hyperesthésie  (Dufour). 

La  motilité  des  membres  inférieurs  est  parfaite.  Tous  les  mouve- 
ments sont  possibles,  sans  ataxie  et  avec  une  force  normale.  Il  n'y  a 

(1)  Ce  ilernici;  argument  iio  doil  pas  êti'c  pris  en  coiisich'-ralion,  (.ar  les  fibres  du 
faisceau  pyramidal  croisii  descendent  jusqu'à  lexLrcmilc  supérieure  du  filuni 
terminale    Dejeriue  et  André-Thomas,. 
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jjas  trace  d'alrophie  musculaire.  Cependant  les  fesses  sont  souvent 
aplaties  et  molles. 

Les  réflexes  rotuliens  sont  le  plus  souvent  normaux,  parfois  un 
peu  exagérés.  Le  réflexe  du  tendon  d'Achille  est  normal;  il  n'existe 
pas  de  trépidation  épileptoïde  du  pied.  Le  réflexe  bulbo-caverneux 
ou  réflexe  d'Onanotï  serait  aboli  (Blumenau). 

Les  troubles  des  sphincters  et  des  fonctions  génitales  dominent  la 
scène. 

La  rétention  d'urine  est  très  accentuée,  avec  miction  impérieuse  ou 
nécessitant  le  cathétérisme;  parfois  il  y  a  incontinence  des  urines  et  des 
matières  par  paralysie  des  sphincters  :  c'est  alors  de  l'incontinence 
vraie  continue,  différant  de  l'incontinence  par  regorgement  qui  est 
le  propre  de  la  rétention.  Sou\ent  le  malade  ne  sent  pas  le  passage 
des  urines;  de  même,  la  sonde  entre  librement  dans  la  vessie,  mais 
son  contact  n'est  pas  perçu  par  le  sujet. 

Quelques  malades  peuvent  retenir  les  urines  pendant  le  jour,  mais 
se  souillent  la  nuit  :  l'émission  volontaire  est  encore  possible,  mais, 
une  fois  commencée,  la  miction  ne  peut  plus  être  interrompue. 

La  constipation  est  opiniâtre  ;  elle  n'existe  parfois  que  pour  les 
matières  solides,  tandis  qu'il  y  a  de  l'incontinence  pour  les  matières 
liquides.  L'incontinence  totale  est  également  observée.  Le  besoin 
d'aller  à  la  selle  est  aboli  ou  conservé  ;  le  passage  des  matières  fécales 
ne  provoque  aucune  sensation,  et  le  malade  les  laisse  échapper  sans 
en  avoir  conscience.  L'introduction  d'une  sonde  dans  le  rectum  ne 
provoque  pas  davantage  de  sensations,  ni  de  contractions  réflexes  du 
sphincter. 

Les  fonctions  génitales  peuvent  être  complètement  abolies;  il  n'y 
a  ni  désir,  ni  érection,  ni  éjaculation.  Elles  ne  sont  pas  toujours  aussi 
profondément  touchées;  elles  peuvent  même  être  respectées  :  seule 
l'éjaculalion  n'est  pas  perçue.  Chez  d'autres  malades,  le  désir  et 
l'érection  persistent,  mais  l'éjaculation  fait  défaut  On  a  encore 
signalé  des  éjaculations  douloureuses,  coïncidant  avec  des  mictions 
et  des  défécations  également  douloureuses. 

Chez  la  femme,  l'introduction  du  pénis  n'est  pas  sentie  et  n'amène 
plus  aucune  sensation  voluptueuse. 

Ce  syndrome  si  particulier  est  propre  aux  aiïeclions  primitives 
du  cône  terminal,  hématomyélie  (Raymond),  myélite  localisée 
(Raymond  et  Cestan).  La  compression  du  cône  médullaire  ne  donne 
pas  lieu  d'ordinaire  à  des  symptômes  aussi  purs  et  aussi  localisés. 

En  etVet,  il  est  tout  à  fait  exceptionnel  que,  outre  le  cône  médul- 
laire, les  racines  lombaires  (deuxième,  troisième,  quatrième  et 
cinquième)  et  les  racines  sacrées  qui  sortent  du  canal  rachidien  au- 
dessous  du  cône  médullaire  ne  soient  pas  englobées  dans  la  compres- 
sion. Par  conséquent,  les  symptômes  sont  d'ordinaire  ceux  de  la 
compression  de  la  queue  de  cheval. 
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D'ailleurs,  la  compression  du  cône  terminal  est  presque  toujours 
(l'origine  traumatique.  Cependant,  dans  deux  cas  de  compression  par 
un  néo|)lasm(',  Schlesinger  a  observé  le  syndrome  typique  du  cône 
terminal. 

Compression  de  la  queue  de  cheval.  —  A  proprement  parler,  la 
compression  de  la  queue  de  cheval  n'appartient  pas  aux  atîections 
de  la  moelle  et  devrait  êlre  rapprochée  de  la  névrite  périphérique, 
et  en  parliculier  des  paralysies  radiculaires  des  plexus  lombaire  et 
sacré,  dont  elle  peut  piésenler  les  principaux  caractères.  Cependant, 
comme  elle  reconnaît  les  mêmes  causes  générales  que  la  compression 
de  la  moelle,  comme  sa  symptomatologie  se  confond  souvent  avec 
celle  de  la  compression  du  cône  médullaire,  elle  sera  décrilf^  ici. 

Sous  le  nom  de  queue  de  cheval,  on  comprend  l'ensemble  <les 
racines  sacrées  et  coccygiennes  et  des  trois  dernières  racines  lom- 
baires. En  elTel,  la  deuxième  lombaire  sort  du  canal  rachidien  au 
niveau  du  cône  terminal,  et  toute  compression  siégeant  au-dessous 
de  ce  niveau  la  respecte  (Voy.  fig.  130,  p.  185). 

Il  est  parfois  presque  impossible  de  dire  si  la  lésion  intéresse  les 
racines  médullaires  ou  le  segment  de  moelle  qui  leur  donne  naissance 
(Bechterew).  La  preuve  en  est  dans  le  lait  de  Erb  qui  diagnostique 
chez  un  malade  une  lésion  de  la  queue  de  cheval,  alors  que 
Schultze,  à  lautopsie  pratiquée  sept  ans  après,  trouve  une 
lésion  de  la  moelle  lombaire.  Témoin  encore  le  fait  de  Bechterew 
où  le  malade  présente  pendant  la  vie  tous  les  symptômes  d'une 
alï'ection  delà  queue  de  cheval,  alors  que  l'autopsie  révèle  une  lésion 
du  cône  médullaire.  Cepentlant  ce  diagnostic  est  souvent  possible. 

La  paraplégie  est  tlasque  dès  le  début  et  reste  llasque  pendant 
toute  la  durée  de  la  maladie.  Les  mouvements  actifs  sont  très  limités 
et  douloureux  ;  le  pied  est  en  équinisme  forcé,  tombant,  ballant,  sans 
contracture. 

L'atrophie  musculaire  est  précoce,  rapide  et  très  accentuée.  Elle 
frappe  presque  tous  les  muscles  du  membre  inférieur,  et  dans  ceux 
du  groupe  antéro-externe  de  la  jambe  elle  se  manifeste  par  un 
méplat;  les  muscles  de  la  face  antérieure  de  la  cuisse,  innervés  en 
partie  par  la  deuxième  racine  lombaire,  sont  cependant  relativement 
épargnés.  Les  masses  musculaires  du  mollet,  des  cuisses,  de  la 
fesse  sont  atrophiées,  molles,  de  consistance  pâteuse.  Le  malade  est 
paralysé  proportionnellement  à  son  atrophie. 

Les  muscles  sont  quelquefois  agités  de  secousses  et  de  tremble- 
ments fibrillaires  et  sont  envahis  à  la  longue  par  les  rétractions 
fibro-tendineuses.  Ce  sont  ces  rétractions,  auxquelles  se  joint  celle  de 
l'aponévrose  plantaire,  qui  plus  tard  fixent  le  pied  et  les  orteils  dans 
leur  position  vicieuse. 

La  force  musculaire  est  très  diminuée  ;  la  résistance  aux  mouve- 
ments passif?!  est  presque  nulle. 
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Le  réflexe  du  tendon  d'Achille  est  toujours  aboli  ;  le  réflexe  patel- 
lairelest  également  si  la  lésion  porte  sur  la  troisième  racine  lombaire. 
Il  est  par  contre  conservé  si  la  lésion  siège  plus  bas.  Le  réflexe  cutané 
plantaire,  le  réflexe  crémastérien  disparaissent  progressivement. 

Au  début  de  la  maladie,  lorsque  la  marche  est  encore  possible,  on 
observe  un  steppage  très  manifeste.  A  mesure  que  la  paralysie  et 
l'atrophie  augmentent,  la  marche  devient  impossible  et  le  malade  est 
confiné  au  lit. 

La  sensibilité  subjective  est  très  altérée.  Le  malade  accuse  des 
douleurs  très  intenses  dans  les  membres  inférieurs.  Ces  douleurs 
sont  constantes  et  ne  laissent  au  malade  aucun  répit  ni  le  jour  ni  la 
nuit  ;  elles  sont  entrecoupées  de  paroxysmes  extraordinairement 
violents,  sous  forme  de  lancées  douloureuses,  véritables  douleurs 
fulgurantes,  de  sensations  de  torsion,  de  broiement  des  membres. 
Elles  siègent  d'ordinaire  à  la  région  sacro-lombaire  et  irradient  vers 
les  membres  inférieurs,  en  suivant  de  préférence  le  trajet  du  scia- 
tique. 

Au  début,  la  compression  donne  quelquefois  l'illusion  d'une  scia- 
tique  bilatérale;  plus  rarement  la  sciatique  est  unilatérale. 

La  pression  delà  région  sacrée  est  souvent  douloureuse;  par  contre, 
la  pression  des  nerfs  des  membres  inférieurs  ne  l'est  pas. 

La  recherche  de  la  sensibilité  objective  démontre  une  diminution 
de  tous  les  modes  de  sensibilité,  et  cette  hypoesLhésie  évolue  vers 
l'anesthésie  complète.  Les  douleurs  persistant,  on  a  alors  le  tableau 
clinique  parfait  de  l'anesthésie  douloureuse. 

La  limite  supérieure  de  l'anesthésie  répond  à  la  limite  inférieure  de 
l'innervation  de  la  deuxième  lombaire.  On  peut  par  conséquent 
observer  une  anesthésie  complète  et  totale  de  tout  le  tégument 
cutané  des  membres  inférieurs,  limitée  en  arrière  par  une  ligne 
correspondant  à  la  limite  supérieure  du  sacrum  et  en  avant  par  le 
pli  inguinal.  Le  périnée,  l'anus,  les  organes  génito-urinaires  sont 
également  anesthésiés. 

Les  troubles  vaso-moteurs  sont  très  fréquents;  la  peau  est  froide, 
parfois  légèrement  cyanotique.  Les  tissus  sont  souvent  distendus  par 
un  œdème  dur,  chronique,  prenant  et  gardant  mal  l'empreinte  du 
doigt.  Cet  œdème  peut  masquer  plus  ou  moins  l'atrophie  musculaire 
qui  est  toujours  très  prononcée. 

Les  réactions  électriques  des  muscles  et  des  nerfs  sont  altérées, 
et  dès  le  début  de  l'alTeclion  la  réaction  de  dégénérescence  est 
manifeste. 

Les  sphincters  sont  troublés  dans  leur  fonctionnement.  L'incon- 
tinence d'urine  s'établit  avec  ou  sans  rétention  :  le  malade  baigne 
constamment  dans  ses  urines,  d'où  les  dangers  d'escarrification  et 
d'infection  cutanée  et  urinaire.  La  constipation  est  de  règle,  parfois 
il  y  a  incontinence  des  fèces. 

Traité  de  méoecine.  XWIV.    —    15 
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Aux  |)oinls  de  pression,  fesses,  talons,  trochanlers,  les  escarres 
npparaissonl,  facililres  dans  leur  production  par  la  macération  de  la 
poau  dans  l'urine  qui  la  baigne  conslamnicnt. 

La  description  précédente  s'applique  à  la  compression  totale  de  la 
queue  de  cheval.  La  symptomatolog-ieest  dilVérente  suivant  Tétcndue 
de  la  compression,  suivant  le  nombre  et  le  siège  des  racines  intéres- 
sées; d'où  les  topographies  variables  de  l'anesthésie  douloureuse,  de 
l'amyotrophie  et  de  la  paralysie  (Voy.  fig    143  à  1  46). 

Si  la  lésion  siège  au  niveau  de  la  cin(|uième  vertèbre  lombaire  ou 
de  la  première  sacrée,  on  constate  encore  l'anesthésie  du  périnée  et 
des  organes  génitaux  et.  en  plus,  des  troubles  de  la  sensibilité 
cutanée  occupant  :  sur  la  face  postérieure  des  fesses  une  zone  en 
forme  de  fer  à  cheval  (troisième  et  quatrième  sacrées)  dont  la 
convexité  atteint  le  bord  supérieur  du  sacrum,  et  dont  les  deux  bran- 
ches recouvrent  la  partie  moyenne  des  fesses  et  descendent,  sous 
forme  dune  bande  (deuxième  sacrée)  plus  ou  moins  large,  le  long  de 
la  face  postérieure  des  cuisses  et  se  prolongeant  en  bas  plus  ou 
moins  sur  les  jambes.  S'il  existe  en  outre  une  bande  anesthésique 
occupant  la  région  antéro-externe  des  jambes,  le  dos  du  pied  et 
empiétant  plus  ou  moins  sur  la  face  plantaire  de  ce  dernier,  on  peut 
affirmer  que  la  cinquième  paire  lombaire  (Thorburn)  ou  la  première 
et  la  deuxième  sacrées  (Kocher)  participent  à  la  lésion.  L'atrophie 
musculaire  sera  exclusivement  répartie  dans  les  muscles  innervés 
par  le  sciatique  et  le  plexus  sacré.  Les  troubles  génito-urinaires  et 
anaux  seront  les  mêmes  que  dans  la  compression  totale  de  la  queue 
de  cheval.  Les  douleurs  affecteront  surtout  le  trajet  du  sciatique. 

Lorsque  la  compression  siège  encore  plus  bas  et  n'occupe  que  la 
partie  la  plus  inférieure  du  canal  rachidien,  elle  n'atteint  que  les 
quatrième  et  cinquième  racines  sacrées.  L'anesthésie  est  très  circons- 
crite et  n'intéresse  que  la  peau  de  la  marge  de  l'anus,  la  région 
coccygienne  et  une  petite  partie  de  l'extrémité  inférieure  du  sacrum. 
Lorsque  la  troisième  racine  sacrée  est  également  atteinte,  le  tableau 
clinique  est  le  même  que  dans  le  cas  de  lésion  du  cône  terminal. 

La  lésion  est  le  plus  souvent  bilatérale  :  les  deux  côtés  sont  éga- 
lement atteints,  ou  bien  il  y  a  prédominance  sur  un  côté.  Parfois 
même  la  lésion  est  franchement  unilatérale  i^Katsaras,  Raymond  i. 

Le  diagnostic  diiïérentiel  entre  les  lésions  de  la  queue  de  cheval 
et  les  lésions  en  foyer  à  symptomatologie  équivalente  en  tant  que 
topographie  de  l'anesthésie  et  de  la  paralysie  est  basé  sur  la  présence 
des  douleurs  vives,  à  caractère  fulgurant,  térébrant,  constrictif, 
indiquant  la  compression  des  racines. 

Le  diagnostic  des  lésions  primitives  du  cône  médullaire,  et  dans 
l'espèce  il  s'agit  en  général  d'hématomyélie,  est  facile  à  établir. 
Ici  en  efl'et,  comme  dans  toutes  les  lésions  en  foyer  de  la  moelle 
épinière,  les  douleurs  si  intenses,  dues  à  la  compression  des  racines, 
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font  défaut;  l'anesthésie  se  présente  souvent  sous  forme  de  disso- 
ciation syringomyélique,  il  n'y  a  pas  de  paralysie  des  membres 
inférieurs  et  la  topographie  de  l'anesthésie  est  limitée  au  domaine  des 
deux  dernières  paires  sacrées  et  du  nerf  coccygien. 

Un  diagnostic  plus  délicat  est  celui  des  lésions  primitives  du  cône 
médullaire  avec  la  compression  des  trois  dernières  racines  sacrées. 
La  symétrie,  la  dissociation  de  la  sensibilité,  l'absence  de  douleurs 
sont  plutôt  en  faveur  d'une  lésion  du  cône  terminal. 

Minor  comprend  sous  le  nom  d'épicône  toute  cette  portion  de  la 
moelle  qui  est  comprise  entre  le  quatrième  segment  lombaire  en 
haut  et  le  troisième  segment  sacré  en  bas  ;  les  affections  de  cette 
région  se  caractériseraient  cliniquement  par  une  paralysie  des 
branches  du  plexus  sacré  et  particulièrement  du  sciatique  poplité 
externe  ;  les  sphincters  et  les  fonctions  du  rectum  sont  intacts,  les 
réflexes  rotuliens  sont  conservés,  le  réflexe  achilléen  est  aboli.  La 
plupart  des  cas  publiés  par  Minor  et  par  d'autres  auteurs  (Kocher, 
MuUer,  Wagner  et  Stolper)  reconnaissent  une  origine  traumatique. 
Peut-être  en  serait-il  de  même  dans  les  cas  de  compression  de  celte 
région  par  une  tumeur  ou  par  toute  autre  cause,  à  la  condition 
toutefois  que  les  racines  de  voisinage  soient  épargnées. 

Hémi-compression  de  la  moelle  (syndrome  de  Brown-Séquard).  — 
Quand  la  compression  n'agit  que  sur  une  moitié  de  la  moelle,  le  syn- 
drome de  Brown-Séquard  est  réalisé.  Il  a  été  décrit  plus  haut  (p.  lllj. 

Section  complète  de  la  moelle.  —  La  compression  de  la  moelle 
arrive  rarement  à  la  section  complète  de  l'organe.  Celle-ci  ne  se  pro- 
duit guère  que  dans  les  cas  de  compression  brusque  par  fracture  ou 
luxation.  Lorsque  l'interruption  de  la  moelle  est  complète,  la  para- 
plégie spasmodique  devient  paraplégie  flasque,  l'anesthésie  est  totale. 

DURÉE.  —  PRONOSTIC.  —  TERMINAISON.  —  La  durée  et  le  pro- 
nostic de  la  compression  médullaire  varient  essentiellement  avec  la 
nature  de  l'agent  causal. 

La  mort  arrive  par  des  procédés  multiples. 

Elle  peut  tenir  à  la  maladie  elle-même  et  le  malade  meurt  dans  la 
cachexie,  ou  il  succombe  à  une  localisation  nouvelle  de  l'agent  mor- 
bide (tuberculose  viscérale  consécutive  à  un  mal  de  Pott). 

Plus  souvent  la  mort  relève  des  symptômes  mêmes  et  des  compli- 
cations :  l'infection  urinaire  ascendante  est  un  danger  toujours  à  redou- 
ter. Les  escarres  de  décubitus  causent  le  plus  grand  nombre  des  décès. 

Enfin  la  mort  peut  être  due  à  une  affection  intercurrente  :  pneu- 
monie, tuberculose  pulmonaire. 

Cependant  la  mort  n'est  pas  fatale,  et  dans  certains  cas  et  de  par 
la  nature  de  la  maladie  (mal  de  Pott,  tumeur  bénigne)  l'affection  est 
curable  avec  ou  sans  reliquats. 

DIAGNOSTIC.  —  Diag^nostic  de  la  compression.  —  A.  Au 
début  de  la  compression  lente,  le  diagnostic  est  souvent  très  difficile 
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et  le  clinicien,  induit  en  erreur  par  les  douleurs,  prend  les  pseudo- 
névralgies  pour  des  névralgies  sans  gravité,  et  diagnostique  un 
lumbago,  une  scialique,  une  névralgie  intercostale,  une  névralgie 
cervico-hrachiale.  La  bilaléralité  des  douleurs  devra  toujours  attirer 
l'attention  du  côté  de  la  moelle  épinière  et  de  la  cavité  racliidienne  : 
l'examen  du  racliis  révélera  parfois  une  déformation  ou  une  douleur 
localisée,  et  un  examen  attentif  du  malade  permettra  le  plus  souvent 
de  faire  le  diagnostic. 

On  devra  au  préalable  éliminer  toute  cause  décompression  du  nerf 
dans  son  trajet  hors  du  trou  de  conjugaison  :  tumeur,  anévrysme, 
affection  du  bassin,  etc. 

B.  A  la  période  de  paralysie,  le  diagnostic  ne  peut  guère  prêter  à 
confusion  (pie  pendant  la  période  de  paralysie  flasque. 

La  ini/clile  di/fuse  a  une  évolution  plus  rapide.  Les  symptômes 
moteurs  apparaissent  dès  le  début,  et  il  n'existe  pas  une  première 
période  exclusivement  douloureuse.  L'atrophie  musculaire  et  les 
autres  troubles  Irophiques  sont  rapides  et  très  accentués. 

Le.îi  paraplégies  de  cause  névritique  ['inloxicalïon^infeclion  j,hienquc 
douloureuses,  atîeclent  moins  l'apparence  de  névralgies  ;  les  troncs 
nerveux,  les  masses  musculaires  sont  très  sensibles  à  la  pression; 
l'atrophie  musculaire  est  précoce  et  très  accentuée;  les  sphincters 
sont  en  général  respectés  ;  les  troubles  de  la  sensibilité  n'ont  pas  une 
topographie  radicnlaire;  la  cause  de  l'affection  aidera  encore  au 
diagnostic.  Enfin  l'évolution  est  toute  autre  et  jamais  il  n'y  a  d'élément 
sp.asmodique. 

La  paraplégie  du  tabès  est  très  rare.  L'évolution  des  accidents 
et  l'existence  des  symptômes  cardinaux  du  tabès  (incoordination 
motrice,  si,a;ne  d'Argyll-Hobertson,  signe  de  Romberg,  paralysies 
oculaires  dissociées)  permettront  facilement  le  diagnostic. 

C.  La  paraplégie  spasmodique  de  la  compression  médullaire  est 
d'ordinaire  facile  à  reconnaître,  quand  on  a  des  renseignements  sur 
l'évolution  des  symptômes  présentés  par  le  malade. 

La  mgélite  transverse  a  pour  elle  son  étiologie  (maladie  infec- 
tieuse, presque  toujours  la  syphilis),  sa  production  le  plus  souvent 
rapide,  l'intégrité  relative  de  la  sensibilité. 

[)ans  sa  forme  spinale,  la  sclérose  eu  plaques  est  parfois  difficile 
à  (litférencier.  Mais  en  présence  du  tremblement,  du  nyslagmus,  le 
diagnostic  devient  plus  facile.  Dans  les  formes  paraplégiques  de 
la  sclérose  insulaire,  l'absence  ou  le  peu  d'importance  des  troubles 
sensitifs,  l'intégrité  fréquente  des  sphincters,  sont  les  meilleurs  élé- 
ments de  diagnostic. 

La  sclérose  latérale  anujolropliiijue  ['iwppe  d'abord  les  membres  su- 
périeurs ;  le  début  par  les  membres  inférieurs  est  rare.  Le  diagnostic 
s'appuie  sur  l'absence  de  troubles  sensitifs,  l'intégrité  des  sphincters, 
la  prédominance  de  l'atrophie  musculaire. 
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La  syringonnjélie  débute  le  plus  souvent  par  les  membres  supé- 
rieurs. L'atrophie  domine  et  précède  la  paralysie,  les  troubles  de  la 
sensibilité  sont  dissociés.  La  paraplégie  des  membres  inférieurs  est 
moins  accusée. 

Llu/slérie  peut  prêter  à  confusion,  surtout  quand  elle  revêt  les 
caractères  du  mal  de  Pott  hystérique  avec  plaque  sacrée  hyperesthé- 
si(|ue.  Mais  la  paraplégie  se  développe  brusquement  après  un  trauma- 
tisme insignifiant,  une  émotion,  ou  après  une  attaque  convulsive 
(Brodie,  Charcot,  Souques);  les  troubles  sensitifs  sont  plus  intenses, 
massifs,  respectant  les  organes  génitaux  et  le  sacrum  (Souques); 
les  réflexes  et  les  sphincters  sont  normaux,  l'atrophie  musculaire 
est  rarement  prononcée,  quoique  le  fait  puisse  s'observer  (Klumpke). 
L'existence  des  stigmates  de  la  névrose,  l'action  curative  de  l'iso- 
lement et  de  la  psychothérapie  confirment  le  diagnostic. 

Diagriiostic  ctiulog^iqiie.  —  La  compression  médullaire  étant 
établie,  il  faut  en  reconnaître  la  cause. 

La  première  chose  à  faire  est  de  pratiquer  un  examen  minutieux 
du  rachis,  de  sa  mobilité,  de  sa  sensibilité.  S'il  existe  une  déviation 
du  rachis,  deux  atlèctions  surtout  peuvent  la  produire  :  le  mal  de 
Pott,  qui  sera  étudié  dans  un  chapitre  spécial,  et  le  cancer  vertébral. 

Souvent  la  colonne -vertébrale  ne  présente  aucune  déviation,  et 
chez  l'adulte  c'est  la  règle.  Cependant  il  faudra  encore  penser  à  la 
possibilité  d'un  mal  de  Pott,  que  révéleraient  la  rigidité  de  la  colonne 
vertébrale,  la  douleur  localisée  au  rachis,  l'hyperesthésie  rachidienne 
à  la  chaleur. 

Le  cancer  vertébral  frappe  surtout  les  gens  âgés,  mais  cette  règle 
est  loin  d'être  absolue.  La  déformation  est  rarement  angulaire.  Les 
douleurs  occupent  le  premier  plan  de  la  symptomatologie  (paraplégie 
douloureuse),  dont  elles  forment  un  des  éléments  essentiels  La 
cachexie  est  rapide  comme  l'évolution  des  accidents  nerveux  ;  de 
plus,  le  cancer  vertébral  est  le  plus  souvent  secondaire  au  cancer  du 
sein,  de  l'utérus,  de  l'estomac. 

Exceptionnellement  la  déviation  rachidienne  est  due  à  un  ané- 
vrysme,  un  abcès,  un  ostéome,  une  exostose.  Les  anévrysmes,  les 
abcès,  les  kystes  produisent  le  plus  souvent  des  accidents  brusques 
el  surprennent  le  malade  en  pleine  santé. 

Les  tumeurs  de  la  moelle  ne  sont  pas  d'un  diagnostic  facile,  et 
cependant  il  est  important  de  les  dépister  de  bonne  heure  pour 
décider  de  l'intervention  chii'urgicale.  Lorsque  les  tumeurs  se  déve- 
loppent en  avant  ou  en  arrière  de  la  moelle  et  la  compriment  dans  le 
sens  antéro-postérieur,  elles  n'ont  aucune  expression  spéciale;  c'est 
le  tableau  clinique  banal  de  la  compression.  Il  nen  est  plus  de  même 
si  elles  se  développent  latéralement  et  compriment  la  moelle  dans  le 
même  sens  ;  l'ordre  d'apparition  des  symptômes  a  une  grosse  impor- 
tance :  les  symptômes  d'irritation  radiculaire  sont  les  premiers  en 
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date;  ce  nesl  quaprès  que  s'installent  les  symptômes  médullaires, 
d'abord  sous  forme  d'hémiplégie  homolalérale  avec  hémianesthésie 
croisée,  —  syndrome  de  Brown-Séquard  —  puis  sous  forme  de 
paraplégie. 

Les  symptômes  liirrilfdion  /«(//cn/a/rf  sont  généralement  localisés 
au  territoire  d'une  seule  racine;  suivant  que  la  compression  porte 
<lavantage   sur  la   racine  postérieure   —   ce  qui   est   le   cas  le  plus 


Fifi;.  151  et  152.  ^  Troubles  de  la  sensibilité  dans  un  cas  de  compression  latérale 
de  la  moelle  par  un  fibrome  de  la  dure-mère  (Voy.  fig.  133  et  154,  p.  231  et  ^33).  Au 
début  (fig.  151),  l'anesLliésie  à  topographie  radiculaire  est  exclusivement  di>tribuée 
sur  le  bord  externe  du  bras  et  de  lavant-bras  gauche,  c'est-à-dire  dans  le  domaine 
de  la  cinquième  racine  cervicale,  qui,  efîectivement,  a  été  comprimée  avant  la 
moelle.  Plus  tard  (fig.  152  ,  une  zone  danesthésie  semblable  est  apparue  sur  le 
membre  supérieur  droit,  mais  en  même  temps  on  constatait  des  troubles  de  la 
sensibilité  dans  tous  les  territoires  cutanés  innervés  pai>  les  racines  sous-jaconles 
à  la  cinquième  cervicale  (Salpètrière,  1904). 

habituel  —  ou  sur  la  racine  antérieure,  il    y  a   prédominance  des 
troubles  de  la  sensibilité  sur  ceux  de  la  motilité. 

Les  douleurs  ouvrent  la  scène;  ce  sont  des  douleurs  extrêmement 
vives,  douleurs  lancinantes,  fulgurantes,  constriclives,  térébranles, 
superficielles  et  profondes,  localisées  dans  un  territoire  assez  res- 
treint :  la  névralgie  intercostale  a  été  souvent  notée  comme  le  pre- 
mier signe  d'une  tumeur  développée  dans  la  région  dorsale.  Ces 
douleurs  sont  spontanées,  mais  elles  peuvent  être  rappelées  ou 
augmentées,  comme  toutes  les  douleurs  d'origine  radiculaire,  par  la 
toux,  l'éternuemenl.  Elles  ne  sont  pas  constantes,   même  lorsque  la 
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tumeur  se  développe  sur  les  côtés  de  la  moelle;  elles  font  défaut 
quand  la  tumeur  comprime  la  moelle  entre  deux  racines,  condition 
plus  facilement  réalisée  à  la  ré- 
gion dorsale  qu'à  la  région  cer- 
vicale où  les  racines  sont  très 
rapprochées,  et  qu'à  la  région 
lombaire  où  elles  suivent  un 
trajet  oblique  de  haut  en  bas  et  de 
dedans  en  dehors,  directement 
accolées  contre  la  moelle. 

A  cette  période,  Fexamen 
objectif  de  la  sensibilité  révèle 
une  zone  d'hyperesthésie  cutanée 
qui  correspond  exactement  à  la 
racine  comprimée. 

Lorsque  les  douleurs  durent 
déjà  depuis  un  certain  temps  — 
et  dans  plus  d'un  cas  elles  ont 
précédé  de  plusieurs  mois  l'appa- 
rition de  tout  autre  symptôme 
—  les  phénomènes  d'irritation  se 
manifestent  dans  le  domaine  des 
racines  antérieures  ;  dans  les 
tumeurs  de  la  région  cervicale 
ou  lombaire,  l'irritation  des  ra- 
cines antérieures  donne  lieu  à  du 
tremblement  dans  un  membre, 
des  secousses  ou  des  spasmes, 
des  crampes,  etc.  Comme  nous 
l'avons  déjà  signalé  plus  haut, 
ces  symptômes  peuvent  être  les 
premiers  en  date. 

Dès  le  début  on  observe  quel- 
quefois des  signes  qui  traduisent 
l'irritation  méningée  :  ce  sont 
des  douleursau  niveau  du  rachis, 
de  l'hyperesthésie  au  contact,  à 
la  pression,  au  choc,  sur  une 
hauteur  très  limitée  de  la  colonne 
vertébrale  ;  elles  sont  encore  pro- 
voquées ou  exaltées  par  les  mou- 
vements actifs  ou  passifs  dont 

l'étendue  est  souvent  restreinle.  Les  déviations,  la  scoliose  existent 
quelquefois. 

A  la  phase  d'irritation  radiculairo  succède  celle  de  paralysie,  qui 


Fig.  lô.'î. —  Compression  de  la  moelle  au 
niveau  de  la  cinquième  racine  cervi- 
cale par  un  fibrome  développé  sur  la 
face  interne  delà  dure-mère  (face  po>- 
térieure).  I.a  compression  radicuidire 
a  précédé  la  compression  mcJuUaire 
(Voy.fig.  131  et  152)  (Salpêtrière,  1904). 
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se  confond  en  partie  avec  elle  :  les  douleurs  diminuent  d'intensité, 
dVHcndue,  maisrhy|)ereslhésie  cutanée  du  début  fait  place  àTliypoes- 
thésie  et  à  l'anesthésie  donlla  topographie  est  nettement  radiculaire; 
lorsque  la  racine  antérieure  est  atteinte,  la  paralysie  s'installe  dans 
un  groupe  musculaire  très  limité;  plus  lard  elle  se  complique  d'atro- 
phie musculaire  avec  diminution  des  réactions  électriques. 

Les  troubles  radiculaires  de  la  motilité  et  de  la  sensibilité  sont 
presque  toujours  unilatéraux  pendant  une  très  longue  jthase  de  la 
maladie;  cependant  ils  passent  du  côté  opposé  lorsque  la  moelle  «;st 
comprimée  à  son  tour,  et  ils  se  localisent  dans  un  territoire  cutané 
qui  correspond  au  segment  médullaire  refoulé. 

Toutefois,  avant  que  la  paralysie  radiculaire  ne  soit  devenue  bila- 
térale, \es  symptômes  médullaires  ont  déjà  fait  leur  apparition  sous 
forme  d'hémiplégie  spinale,  avec  (syndrome  de  Brown-Séquard  ou 
sans  iH'mianeslhésie  croisée  :  l'hémiplégie  est  llasqueou  spasmodique, 
le  signe  de  Babinski  est  de  règle. 

L'hémiparaplégie  a  une  évolution  lente  et  progressive;  lorsqu'elle 
est  complète,  ou  même  auparavant,  les  troubles  de  la  motilité  sur- 
viennent du  côté  opposé  et  l'hémiparaplégie  devient  paraplégie.  Les 
troubles  des  réservoirs,  —  rétention  d'urine,  constipation,  —  com- 
pliquent le  tableau  clinique  qui  est  désormais  au  complet  :  c'est  celui 
de  la  paraplégie  spasmodique,  plus  rarement  de  la  |)araplégie 
flasque,  avec  troubles  de  la  sensibilité  (pour  tous  les  modes,  quel- 
quefois dissociés),  dans  les  territoires  cutanés  innervés  par  les 
segments  médullaires  sous-jacents  à  la  lésion. 

Le  diagnostic  de  la  compression  étant  posé,  et  celui  de  tumeui- 
juxta-médullaire  étant  infiniment  probable,  en  raison  de  l'évolution 
lente  de  la  maladie  et  de  l'ordre  d'npparitiondes  symptômes,  peut-on 
distinguer  cliniqueinent  une  compression  d'origine  vertébrale  d'une 
tumeur  méningée  et  dune  tumeur  développée  primitivement  dans  le 
tissu  médullaire? 

Laissant  de  côté  le  cancer  vertébral  et  le  mal  de  Pott,  dont  les 
principaux  caractères  cliniques  ont  été  rapportés  plus  haut,  nous  ne 
nous  occuperons  (jue  des  tumeurs  qui  ont  leur  point  de  départ  dans 
les  vertèbres. 

Plus  que  les  tumeurs  méningées,  elles  donnent  lieu  à  la  douleur 
pendant  la  mobilisation  de  la  colonne  vertébrale  ou  à  la  pression, 
aux  défoimations,  à  la  scoliose  et  plus  tard  à  rimmobilisation  ;  en 
outre,  ces  signes  sont  souvent  les  premiers  en  date. 

Le  tableau  clinique  que  nous  avons  pris  pour  exemple  est  surtout 
celui  des  tumeurs  développées  à  la  face  interne  de  la  ilure-mère; 
celles  de  la  face  externe  sont  plus  rares,  les  troubles  radiculaires  de 
la  sensibilité  y  sont  moins  nets  et  les  symptômes  sont  d'emblée  plus 
difîus.  Les  tumeurs  à  foyers  multiples  (sarcomes,  neurofibromes) 
donnent  souvent  le  change  avec  une  méningite  syphilitique  dilVuse 
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OU  une  sclérose  en  plaques  ;  les  cneurs  de  diagnoslic  (»nl  moins 
d'imporlance  dans  ce  cas  à  cause  de  labslenlion  de  loule  inleiven- 
lion  cliirurt<icale. 

Les  tumeurs  inlramédul- 
laires,  celles  qui  prennent 
leur  origine  dans  le  tissu 
propre  de  la  moelle,  sont 
presque  toujours  des  gliomes 
ou  des  glioses  ;  cl  inique- 
ment, il  faut  compter  aussi 
les  tubercules  el  les  gommes. 
Leurs  symptômes  sont  ordi- 
nairement plus  dilîus,  les 
troubles  radiculaires  sont 
moms  nets,  les  pareslliésies 
sont  plus  fréquentes  que  les 
grandes  douleurs,  la  marche 
de  la  maladie  dans  les 
glioses  est  plus  lente,  plus 
irrégulière.  Les  signes  ra- 
chidiens,  à  part  les  défor- 
mations, scoliose,  cyplio- 
scoliose,  font  défaut.  Les 
troubles  objectifs  de  la  sen- 
sibilité afîectent  ordinaire- 
ment le  type  de  la  dissocia- 
tion syringomyélique. 

Pour  préciser  le  siège  et 
rétendue  exacts  de  la  tu- 
meur et  de  la  compression, 
ce  sont  les  signes  radicu- 
laires qui  ont  la  plus  grande 
importance,  mais,  dans  leur 
évaluation,  il  faut  toujours 
se  rappelerqu'une  zone  nette 
d'aneslhésie  indique  une 
lésion  de  plusieurs  racines  ; 
Sherrington  a  démontré  en 
etTet  que  chaque  territoire 
cutané  est  innervé  au  moins 

par  deux  racines.  Une  bande  très  étroite  d'hyperesliiésie  s'accorde 
mieux  avec  l'hypothèse  d'une  compression  uniradiculaire.  Lors(pje 
la  compression  médullaire  complique  la  compression  radicuiaire, 
les  troubles  de  la  sensibilité  sont  moins  bien  délimités. 

L'absence  de  tel  ou  tel  réflexe  a  une  certaine  valeur:  lorsque  la 


Fi;;',  l'^i.  —  Com|iressii)n  de  la  nincllc  an 
niveau  de  la  cinquième  raciiu'  ct'i-\ifale 
par  un  fii)ronie  de  la  dui-c-inci'c  (l'acu^  anlé- 
lieuro  .    Même  cas  que  dans  la  figure  lr..'5. 
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tumeur  a  son  siège  sur  la  liuilièine  ou  la  neuvième  racine  dorsale,  le 
réllcxe  culanc  sus-ombilical  man([ue;  si  elle  comprime  la  dixième  ou 
la  onzième  racine  dorsale,  c'est  le  réllexe  sous  ombilical  qui  dispa- 
raît (Oppeuheim).  L'atrophie  musculaire  et  la  paralysie  sont  encore 
d'une  moins  grande  utilité  pour  un  diagnostic  1res  précis  de  localisa- 
tion, puisque  clia(jue  muscle  est  innervé  au  moins  par  deux  racines. 
C'est  pourquoi,  au  cours  des  inlervenlions,  il  faut  toujours  prévoir 
une  compression  plus  étendue  que  ne  le  laisse  supposer  l'examen 
clinique  et  faire  une  ouverture  plus  longue  de  la  cavilé  racliidienne. 

En  résumé,  le  diagnostic  de  la  compression  de  la  moelle  esl  tou- 
jours délicat,  non  seulement  en  lui-même,  mais  encore  au  point  de 
vue  étiologique.  Ce  qui  importe  avant  tout,  c'est  de  diagnostiquer 
une  tumeur  de  la  moelle,  parce  que  du  diagnostic  dépend  l'interven- 
ti(Mi  chirurgicale.  Il  faut  donc  toujours  faire  un  examen  clinique 
minutieux,  se  renseigner  sur  tous  les  délails  de  lanamnèse  et  de 
l'évolution  de  la  maladie,  qui,  dans  le  cas  présent,  a  peut-être  encore 
plus  d'importance  que  les  symptômes  isolés,  et  procéder  par 
élimination. 

La  ponction  lombaire  est  susceptible  de  donner  des  renseignements 
utiles;  les  cellules  néoplasiques  ont  été  vues  dans  le  liquide  céphalo- 
rachidien  d'individus  atteints  de  néoplasmes  des  centres  nerveux 
(Levi  et  Calala,  \\idal  et  Abrami);  la  présence  d'éléments  épilhé- 
liomateux  fera  rejeter  toute  espèce  d'intervention.  La  radiographie 
est  également  nécessaire,  puisque,  dans  un  grand  nombre  de  cas, 
elle  peut  mettre  en  évidence  une  alïection  primitive  du  rachis.  .Malgré 
toutes  ces  précautions,  des  erreurs  de  diagnostic  ont  été  commises 
par  les  cliniciens  les  plus  consciencieux,  l'ouverture  du  rachis 
n'ayant  laissé  voir  aucune  tumeur. 

TRAITEMENT.  —  Nous  laisserons  de  côté  tout  ce  (jui  a  Irait  aux 
compressions  qui  sont  en  rapport  avec  une  fracture  ou  une  luxation 
du  rachis  i  \  oy.  Irmunalismes  delà  moelle)  et  au  mal  de  Pott  dont 
la  thérapeutique  sera  étudiée  dans  un  chapitre  spécial. 

Restent  donc  les  compressions  par  les  tumeurs  développées  au 
voisinage  de  la  moelle,  soit  à  rinlc'rieur  d<^s  méninges,  soit  à 
l'extérieur. 

Depuis  que  Govvers  et  Horsley  ont  publié  le  premier  cas  de  tumeur 
opéré  avec  succès  (18H7),  les  interventions  se  sont  multipliées  ;  mais 
les  résultats  ne  sont  pas  toujours  aussi  brillants.  C'est  ainsi  (]ue,  sur 
une  statistique  de  i()  cas  qu'Oppenheim  a  pu  établir,  il  ne  compte  que 
17  cas  dans  lesquels  il  y  a  eu  guérison  ou  amélioration  notable. 

L'intervention  est  d'autant  plus  aisée  et  le  pronostic  d'autant 
plus  favorable  que  la  tumeur  est  petite,  pédiculée,  bien  limitée,  que 
la  compression  médullaire  n"a  pas  été  trop  profonde  et  n'a  pas  duré 
trop  longtemps;  les  tumeurs  latérales  sont  généralement  celles  qui 
déterminent  les  acci<lents  les  moins  graves  et  que  l'on  peut  diagnos- 
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tiquer  le  plus  tôt.  Ces  conditions  sont  plus  souvent  réalisées  pour  les 
tumeurs  qui  se  sont  développées  sur  la  face  interne  de  la  dure-mère 
que  pour  celles  qui  se  sont  développées  aux  dépens  de  la  colonne 
vertébrale  et  qui  sont  souvent  malignes.  La  longue  durée  des  acci- 
dents n'exclut  pas  toute  chance  de  guérison. 

Tout  signe  de  diffusion  du  néoplasme  est  une  contre-indication. 

Schultze  fit  opérer  par  Schede  une  femme  de  quarante-neuf  ans, 
qui  depuis  neuf  ans  présentait  une  paraplégie  complète  avec  troubles 
delà  sensibilité,  par  compression  médullaire  au  niveau  delà  huitième 
racine  dorsale.  La  tumeur  extradurale  enlevée,  la  faiblesse  vésicale 
diminua  la  première,  la  sensibilité  s'améliora  ;  rapidement  se  mon- 
trèrent des  traces  de  motilité  ;  après  trois  semaines  tous  les  mouve- 
ments étaient  possibles,  et  la  guérison  complète  était  probable.  — 
Dans  les  cas  favorables,  la  sensibilité  revient  assez  vite  dès  les 
premiers  jours  qui  suivent  l'opération  [sixième  jour  (Horsley), 
deuxième  (White),  un  à  trois  jours  (Mac  EwenV.  —  Le  retour  de  la 
motilité  est  plus  tardif  [huitième  jour  (White,  Mac  Ewen),  treizième 
jour  (HorsleyV;  elle  apparaît  d'abord  à  l'extrémité  des  membres  et 
remonte  vers  la  racine  ;  en  même  temps  disparaissent  l'exagération  des 
réflexes  et  la  contracture;  les  sphincters  reprennent  leurs  fonctions. 

Lorsque  la  mort  survient,  elle  est  attribuable  au  shock,  à  la  ménin- 
gite, ou  aux  accidents  du  décubitus,  etc. 

En  résumé,  lorsque  le  diagnostic  de  tumeur  intrarachidienne  est 
appuyé  sur  les  plus  grandes  probabilités,  l'intervention  est  justifiée. 
Il  sera  prudent  de  commencer  par  instituer  un  traitement  antisyphi- 
litique, dans  le  cas  où  les  symptômes  seraient  occasionnés  par  une 
gomme  ou  une  plaque  de  méningite  syphilitique  ;  s'il  échoue,  l'inter- 
vention chirurgicale  s'impose  définitivement. 

Le  traitement  du  cancer  vertébral  est  purement  palliatif;  il  faut  se 
borner  à  calmer  les  douleurs  par  les  antinévralgiques  (antipyrine, 
phénacétine,  acélanilide,  aspirine,  nitrite  de  soude,  etc.).  En  raison 
de  l'incurabilité  de  la  maladie  et  de  sa  marche  rapide,  il  n'y  a  pas 
d'inconvénients  à  prescrire  la  morphine. 

ACCIDENTS  MÉDULLAIRES  AU  COURS  DU  MAL  DE  POTT. 

Par  son  voisinage  avec  les  méninges  spinales,  la  moelle  épinièreet 
les  racines  médullaires,  la  tuberculose  du  rachis  entraîne  souvent  des 
accidents  nerveux  dont  l'étude  trouve  sa  place  ici. 

HISTORIQUE.  —  C'est  à  Percival  Pott  (1779-1783)  que  revient  le 
mérite  d'avoir  montré  nettement  les  rapports  de  la  paralysie  des 
membres  inférieurs  avec  la  gibbosilé.  —  Ollivier  (d'Angers)  (18"27)et 
Louis  (18"2r))  en  ont  repris  l'étude  en  insistant  sur  la  compression  de 
lamoelle  parles  vertèbres  malades,  et  leurs  idées  ont  prévalu  jusqu'à 
ce  que  Etcheverria  (1860  ,  puisMichaud  (1871)  et  Charcot(187i-1883) 
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nient  mis  en  lumière  le  rôle  qui  revienl  à  répaississemenl  de  la  dure- 
luèie  ou  [)aehyméningile.  I)ans  le  courant  de  ces  trente  dernières 
années,  de  nombreux  auteurs  ont  essayé  d'élucider  le  mécanisme 
suivant  kHjuel  la  pachyméning^ile  caséeuse  relenlil  à  son  tour  sur  la 
moelle,  et  cen'esl  pas  un  descôlés  les  moins  intéressants  de  l'histoire 
du  mal  de  PolL 

ANATÛMIE  PATHOLOGIQUE  ET  PATHOGÉNIE.  —  Les  déviations 
du  racliis  ol  la  gibhosilé  ne  sont  pas  constantes  :  très  fréquentes  chez 
l'enfant  dont  les  vertèbres  et  les  ligamenls  sont  moins  résistants, 
elles  font  assez  souvent  défaut  chez  l'adulte. 

Les  lésions  deslructives  du  mal  de  Polt  onl  pour  siège  initial  et 


\'i^.  155.  —  Coupe  transversale  de  la  moelle  dorsale  dans  un  cas  de  mal  de  Poil. 
La  moelle  a  clé  comprimée  el  écrasée  directement  par  les  vertèbres. 

liabiluel  le  corps  de  la  vertèbre,  mais  elles  peuvent  débuter  sur  l'une 
(luelconque  de  ses  parties  constituantes.  En  tout  cas  le  canal  vertébral 
et  les  trous  de  conjugaison  conservent  souvent  leur  calibre  normal. 

La  compression  de  la  moelle  par  les  os  du  rachis  est  loin  d'être  la 
cause  la  plus  fré(iuenle  des  accidents  nerveux:  elle  a  cependant  été 
vérifiée  plusieurs  fois  (Vulpian,  Galïrier,  Schmaus,  Kraske,  Lanne- 
longue,  Furstner,  Chipault,  et  par  nous-mêmes  (fig.  J55),  mais  elle 
n'est  prol)abIement  pas  aussi  rare  que  l'indique  Kraske  qui  l'évalue  à 
'2  p.  100  des  paralysies  pottiques. 

Lorsque  les  lésions  vertébrales  sont  la  cause  immédiate  des  acci- 
dents nerveux,  elles  retentissent  de  dilTérentes  manières  sur  la  moelle. 
On  a  signalé  la  section  de  la  moelle  par  l'arête  du  corps  vertébral, 
l'écrasement  par  un  séquestre  (Chipault,  Fickler,  Spiller,  Guibal, 
Long  et  Machard s  ou.  dans  certains  cas  de  spondylite  tuberculeuse 
guérie,  par  des  néoformations  calciformes  ou  osseuses  (Tillmanns;. 
Strœbe  incrimine  l'incurvation  de  la  moelle  au  niveau  de  la  cyphose; 
la  flexion  et  la  forte  tension  qu'elle  subit  entraîneraient  des  troubles 
graves  de  la  nutrition. 

Brissaud  admet  que  la  moelle,  fixée  en  haut  et  en  bas  par  des  adhé- 
rences pachyméningitiques,  cède  sur  un  segment  intermédiaire,  et  sa 
dislocation  est  approximativement  proportionnelle  à  l'amincissement 
du  segment  étiré.   La  réduction  el  l'éparpillement  de  la  substance 
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grise  sont  le  résuilat  de  Télonçalion.  Tout  est  disjoint  en  apparence, 
mais  les  mailles  du  réseau,  quoique  n'ayant  plus  leur  forme,  gardent 
leurs  anastomoses,  et  très  peu  d'entre  elles  sont  rompues.  La  dispa- 
rition dos  tubes  est  incomplète.  Quelques-uns  ont  gardé  leur  gaine 
de  myéline  ;  la  plupart  des  autres  ont  conservé  la  vitalité  de  leur 
cylindraxe.  Cette  opinion  de  Brissaud  n'est  encore  qu'une  hypothèse. 

Quelquefois  la  compression  médullaire  est  produite  par  un  abcès 
par  congestion.  Tous  les  chirurgiens  out  vu  des  paraplégies  pot- 
tiques  diminuer  ou  disparaître  après  l'ouverture  d'un  abcès  ou  son 
apparition  au  dehors  —  Parfois  il  s'agit  de  compression  par  les 
fongosités  qui  végètent  dans  l'espace  péri-dural  intrarachidien  ;  pour 
Chipault,  ces  végétations  ne  peuvent  agir  sur  la  moelle  (juaprès 
avoir  effacé  l'espace  libre  qui  sépare  la  dure- mère  de  la  moelle,  et 
rarement  leur  volume  est  suffisant  pour  atteindre  ce  résultat  :  Chi- 
pault ne  l'a  constaté  que  trois  fois. 

Dans  l'immense  majorité  des  cas,  les  phénomènes  nerveux  obser- 
vés relèvent  de  l'envahissement  de  l'espace  péri-dural  et  des  méninges 
par  le  processus  tuberculeux,  c'est-à-dire  de  la  péri-méningite  et  de 
la  méningite  tuberculeuses  (fig.  150).  Observée  déjà  par  Ollivier 
(d'Angers),  Louis,  Nichet,  Tarignol,  Gull,  Etcheverria,  celte  ménin- 
gite a  été  bien  étudiée  surtout  par  Charcol  et  Michaud. 

La  méningite  tuberculeuse  débute  au  niveau  du  foyer  vertébral. 
Le  ligament  vertébral  postérieur  s'ulcère  ;  la  matière  tuberculeuse 
pénètre  dans  le  canal  rachidien  et  s'étend  sur  la  dure-mère  en  hau- 
teur et  en  largeur.  Elîe  est  constituée  d'abord  par  des  fongosités  qui, 
parties  du  corps  vertébral,  s'implantent  sur  la  l'ace  externe  de  la 
dure-mère  où  elles  végètent.  Dans  leur  évolution,  ces  végétations  se 
ramollissent  et  forment  d'abord  de  petites  collections  purulentes, 
réunies  plus  tard  en  un  vaste  abcès  froid,  communiquant  avec  un 
abcès  par  congestion  extrarachidien,  et  au  milieu  du  pus  il  n'est  pas 
rare  de  rencontrer  des  séquestres  osseux  : -c'est  la  pachyméningite 
externe  caséeuse.  Ou  bien  la  fongosilé  s'organise,  se  sclérose  et  se 
transforme  en  un  tissu  qui  rappelle  l'aspect  du  sarcome;  le  tissu 
graisseux  péridural  s'enflamme  à  son  tour  et  se  transforme  en  un 
réseau  de  fibres  conjonctives  et  de  cellules  embryonnaires;  on  y 
trouve  des  nodules  tuberculeux  :  la  dure-mère  se  trouve  ainsi  épais- 
sie et  entourée  d'une  gangue  épaisse  et  fibreuse. 

D'après  Michaud,  l'inflammation,  partie  des  fongosités  et  de  la  face 
externe  de  la  dure-mère,  se  propage  dans  l'intimité  même  de  la 
méninge  et  aux  gaines  des  racines  nerveuses  ;  d'où  la  méningite  et 
enfin  la  myélite. 

La  moelle,  diminuée  de  volume,  réagit  par  un  travail  intlammatoire 
portant  indistinctement  sur  la  substance  blanche  :  c'est  la  myélite  trans- 
verse. Le  réticulum  fibrillair  es'épaissit;  des  corps  granuleux  appa- 
raissent, les  tubes  nerveux  sont  isolés  les  uns  des  autres  par  l'épais- 
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sissemenl  de  la  nôvrog'lie  ;  les  cellules  nerveuses  sont  alrophiées,  les 
cornes  antérieures  interrompues,  divisées  ;  la  substance  nerveuse  est 
disloquée,  tortueuse,  irrégulière  (Michaud,  iJenucé).  Cependant  il 
est  rare  que,  même  dans  les  cas  de  sclérose  très  avancée,  on  ne 
retrouve  pas  quelques  groupes  de  fibres  et  de  cellules  intactes. 
Quand  la  sclérose  est  très  avancée,  on  voit  alors  se  développer  les 
divers  types  classiques  de  dégénérescences  secondaires  ascendantes 
et  descendantes. 

La  dure-mère  résiste   d'ordinaire  à  Tenvahissement  tuberculeux. 
Les  i'ongosités  prolifèrent  à   sa   face  e.\lerne,  mais  sa  l'ace  interne 
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Fif?.  156.  —  Coiii^c  transversale  de  la  moelle  et  de  la  dure-mère  dans  un  cas  de 
mal  de  Polt  dorsal.  Coloration  par  i'Iiéniatoxyline-éosine.  Il  existe  une  pacliynié- 
ningite  tuberculeuse  des  plus  nette  ;  malj^ré  C-^la,  les  lésions  médullairc"i  étaient 
léfïères.  Para])léf;ie  spasmodique  des  membres  inférieurs  iSalpètrière,  1905). 

reste  lisse  et  brillanle  comme  à  l'état  normal  ;  il  est  exceptionnel  de 
la  voir  participer  au  processus,  et,  dans  ce  cas,  la  lésion  de  la  face 
interne  est  toujours  beaucoup  moins  accentuée  que  la  périméningite. 
Elle  se  manifeste  soit  par  des  fausses  membranes,  soit  par  un  semis 
de  granulations  tuberculeuses  dans  la  cavité  arachnoïdienne  (Vul- 
pian,  Gornil,  LetuUe).  Lorsque  les  méninges  molles  sont  envahies, 
elles  peuvent  l'être  de  deux  façons  :  l'infiltration  par  les  éléments 
embryonnaires  est  soit  nodulaire,  soit  infiltrée.  Ces  deux  aspects 
répondent  aux  myélites  dilTuses  nodulaires  et  aux  myélites  diffuses 
infiltrées  (Raymond).  L'infillration  embryonnaire  peut  être  assez 
considérable  sans  altérer  profondément  les  éléments  parenchymaleux 
de  la  moelle  (Oddo  et  Olmer). 

Dans  (|uelques  cas.  il  y  a  des  artériles  et  des  lymphangites  tuber- 
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culeuses,  les  lésions  rappellent  celles  de  la  paraplégie  syphilitique. 
Notons,  à  titre  exceptionnel,  la  leptoméningite  avec  foyer  d'hémalo- 
myélie,  observée  par  Raymond. 

La  théorie  de  Michaud  ne  saurait  donc  s'appliquer  à  tous  les  cas, 
puisque  les  traces  de  la  propagation  de  l'inflammation  épidurale  à  la 
dure-mère  et  aux  méninges  molles  font  souvent  défaut  ;  il  en  est  de 
même  de  la  compression  de  la  moelle  par  les  végétations  péri-durales: 
non  seulement  la  moelle  n'est  pas  toujours  rétrécie,  mais  plusieurs 
foiselleétait  augmentée  de  volume!  Kraske,  Kraus,  Chipaull,  Fickler, 
Long  et  Machard). 

Pour  beaucoup  d'auteurs,  les  lésions  médullaires  reconnaissent  une 
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Fig.  157,  —  Coupe  transversale  de  la  moelle  au  niveau  de  la  Ville  racine  cervicale 
dans  un  cas  de  mal  de  Pott  Coloration  par  la  méthode  de  Weij^ert-Pal.  Uégéné- 
ration  intense  de  tous  les  faisceaux  de  la  moe  le.  Les  racines  sont  intactes.  La 
dure-mère  et  les  méninges  molles  étaient  léj;èrement  épaissies.  (Touche,  André- 
THOM.\-i  et  Lortat-Jacod,  Revue  neurolocjirjiie,  1901,  p.  '08.) 

tout  autre  pathogénie.  Ziegler  invoque  la  compression  des  vaisseaux 
qui  se  rendent  à  la  moelle;  les  lésions  médullaires  seraient  la  consé- 
quence de  l'anémie  et  du  ramollissement.  Pour  Kahler,  la  compres- 
sion des  vaisseaux  etTérents,  la  stase  de  la  circulation  veineuse  et 
lymphatique  joueraient  le  principal  rôle,  c'est  la  théorie  de  l'œdème. 
Kahler  apporte  à  l'appui  de  cette  théorie  des  recherches  expérimen- 
tales. Il  introduit  dans  le  canal  vertébral  de  jeunes  animaux  des 
corps  étrangers,  tels  que  des  fragments  de  cire  ;  au  bout  de  quelques 
heures,  on  constate  déjà  du  gontlement  des  cylindraxes,  des  altéra- 
tions des  gaines  de  myéline;  après  quel(|ues  jours,  les  cylindraxes  et 
les  gaines  de  myéline  sont  détruits,  i)uis  le  tissu  interstitiel  entre  en 
réaction,  la  moelle  est  semée  de  nombreux  corps  granuleux,  la  névro- 
glie  prolifère  :  on  ne  découvre  aucune  infiltration  inflammatoire  sur 
le  trajet  et  à  la  périphérie  des  vaisseaux.  Les  expériences  de  Kahler 
sont  intéressantes  parce  qu'elles  expliquent  non  seulement  les  lésions 
médullaires  du  mal  de  Pott,  mais  encore  celh^s  (jui  ont  été  consta- 
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tées  au    cours    de    diverses   pachyméningiles    el    des   tumeurs  qui 
occupetit  le  canal  vertébral. 

Ficliler,  fjui  a  étudié  1res  en  délai!  It'lal  di-  la  moelle  dans  le  mal 
de  Polt,  confirme  la  nolion  de  Tenvahissement  et  de  la  prolileration 
de  la  lace  externe  de  la  dure-mère  sous  l'action  du  bacille  tubercu- 
leux, tandis  que  les  autres  membranes  internes  sont  respectées.  Mais 
leurs  vaisseaux  el  ceux  de  la  moelle  elle-même  présentent  des  altéra- 
tions :  rétrécissement  des  artères,  stase  veineuse,  dégénérescence 
hyaline,  surlout  des  petits  vaisseaux,  thrombose.  Les  lymphatiques 
conliennent  de  nombreux  corps  granuleux;  les  espaces  lymphatiques 
de  la  moelle  sont  dilatés,  de  là  l'œdème  de  la  moelle.  Les  fibres  ner- 
veuses présentent  trois  formes  dillerentes  de  dégénérescence  :  tantôt 
la  gaine  de  myéline  est  plus  ou  moins  fortement  dilatée;  tantôt  le 
cylindraxe  est  fortement  épaissi,  et  cela  par  petits  foyers  en  rapport 
avec  des  altéralions  des  vaisseaux  ;  lantôl,  et  cela  se  produit  dans  les 
cas  de  thrombose  soudaine  des  vaisseaux,  il  existe  de  petits  foyers  de 
ramollissement.  —  Les  cellules  nerveuses  présentent  tous  les  degrés 
de  la  chromatolyse,  avec  dégénérescence  hydropique  et  pigmentaire. 
La  névroglie  |)résente  une  infiltration  hydropique.  Pour  Fickler,  la 
{)athogénie  tles  lésions  serait  la  suivante  :  épaississement  épidural, 
comprimant  les  vaisseaux  lymphatiques  spinaux;  trouble  circula- 
toire lymphatique;  ischémie  générale  par  compression  des  vaisseaux 
des  racines;  ischémie  locale  par  altéralion  des  vaisseaux  ;  deslruc- 
lion  dc!  la  moelle  par  embolie  et  thrombose,  entraînant  à  sa  suite  les 
dégénérescences  secondaires  classiques. 

Pour  Schmaus,  l'œdème  ne  serait  pas  seulement  d'origine  pas- 
sive, mais  aussi  un  œdème  seplique  dû  aux  ptomaïnes  bacillaires, 
(''-et  œdème,  en  persistant,  entraînerait  un  processus  inllammaloire 
aboutissant  à  la  sclérose.  En  introduisant  dans  l'espace  épiilural  des 
iVagmenls  de  lissu  tuberculeux,  le  même  auteur  n'a  obtenu  une 
myélite  (pie  dans  3  cas  sur  l-2.  Le  ramollissement  de  la  moelle  serait 
du  à  des  obliléralionsdes  vaisseaux  nourriciers  et  à  des  embolies  pro- 
venant (Tarières  radiculaires  Ihrombosées. 

C.hipau!!  souticnl,  d'après  neulfails  personnels,  une  théorie  éclec- 
liijuc.  La  lésion  médullaire  peut  être  une  lésion  par  compression 
soil  par  les  os.  soil  par  les  fongosilés  ;  daulres  fois  il  s'agit  d'une 
lésion  par  fpdème.  l)ans(pialre  aulopsies.  il  a  observé  de  Lfedème 
|)ar  ai'Icrilc  el  phlébilc  des  vaisseaux  pt'ri-duraux  englobés  par  les  fon- 
gosilés :  r<iedèmc  esl  alors  régulier,  la  moelle  libi'e  dans  son  fourreau 
durai,  et  le  rachis  sans  grande  courbure;  —  ou  bien  encore  il  s'agil 
dune  éloiigalion  de  la  moelle,  et  Teedème  esl  irrégulier,  en  chapelet 
ou  en  sablier,  coexistant  avec  une  grande  courbure  vertébrale.  — 
Lnlin.  dans  un  1res  pelil  nombre  de  faits,  il  existe  de  la  myélite  tuber- 
culeuse, d'ordinaire  macrocos.pique  avec  tubercules  de  la  moelle,  plus 
rarement  microscopique  par  arlérile  tuberculeuse  intramédullaire. 
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Les  racines  sont  atteintes  aussi  fréquemment  que  la  moelle. 
D'ordinaire,  les  trous  de  conjugaison  conservent  leurs  dimensions 
normales;  la  compression  des  racines  par  les  os  est  exceptionnelle  et 
se  fait  alors  par  esquille  ou  séquestre.  Quand  elle  existe,  la  compres- 
sion se  fait  d'ordinaire  par  les  fongosités,  la  pach yméningite,  l'hyper- 
trophie ganglionnaire  :  cette  compression  aboutit  à  l'atrophie  des 
racines.  Toutefois  il  est  assez  remarquable  que,  malgré  une  pachy- 
méningite  intense,  les  racines  peuvent  rester  saines.  Plus  souvent,  au 
contact  des  fongosités  qui  l'entourent,  le  nerf  s'enflamme.  Le  tissu 
conjonclif  et  la  névroglie  se  vascularisent  et  prolifèrent  ;  les  cellules 
conjonctives  se  multiplient;  les  cellules  embryonnaires  s'organisent 
en  tissu  conjonctif  adulte  qui  tend  à  la  sclérose  et  étouITe  les  tubes 
nerveux  qu'il  enserre.  A  la  névrite  interstitielle  primitive  succède 
la  névrite  parenchymateuse  (mais  l'inverse  peut  se  produire,  ou  les 
deux  évoluer  simultanément).  Cette  névrite  radiculaire  entraîne  à  sa 
suite  les  dégénérescences  classiques. 

Cette  compression  radiculaire  n'a  d'ordinaire  qu'une  importance 
secondaire,  mais  parfois  c'est  à  elle  qu'il  faudrait  rapporter  les  para- 
plégies (Brissaud),  en  particulier  dans  les  cas  où  l'examen  microsco- 
pique de  la  moelle  n'a  montré  aucune  lésion  des  faisceaux  blancs  ni 
des  cellules  (Mirallié,  Verger  et  Laubié).  Cette  interprétation 
n'est  valable  que  pour  les  cas  dans  lesquels  la  lésion  siège  1res  bas  et 
comprime  les  racines  lombaires  et  sacrées. 

Les  ganglions  rachidiens,  par  contre,  se  laissent  facilement  enva- 
hir parles  granulations  tuberculeuses  :  ils  s'hypertrophienl,  puis  se 
ramollissent  et  ne  présentent  plus  dans  leurs  alvéoles  que  des  amas 
granuleux  jaunâtres  ou  de  la  matière  caséeuse  (Denucé). 

Evolution  régressive  des  lésions.  —  Les  lésions  peuvent  aboutir 
àlaguérison.  Les  fongosités  péri-méningitiques  subissent  la  transfor- 
mation scléreuse  (très  fréquente)  ou  la  transformation  calcaire  (très 
rare). 

La  fibrose prédomine  sur  la  fonte  caséeuse;  les  granulations  tuber- 
culeuses sont  envahies  par  un  tissu  fibreux  qui,  en  se  développant, 
entraîne  la  production  d'une  plaque  fibreuse  pré-méningée,  qui  joue, 
par  rapport  à  la  moelle,  le  rôle  d'agent  compresseur  (Jaboulay,  Chi- 
pault).  Limitée  à  la  partie  antérieure  de  la  moelle,  elle  fixe  la  dure- 
mère  à  la  face  postérieure  du  corps  de  la  vertèbre;  en  arrière  du  sac 
durai  se  trouve  alors  un  espace  libre  dans  lequel  s'accumule  du  tissu 
graisseux  très  abondant.  D'autres  fois  la  virole  scléreuse  fait  le  tour 
des  méninges,  leur  formant  une  gangue  tantôt  faiblement,  tantôt 
très  adhérente  (Chipaull). 

La  régénération  des  éléments  nerveux  à  travers  le  tissu  de  sclérose 
avait  été  déjà  signalée  par  Michaud.  Dans  un  cas  de  Raymond,  les 
racines,  autrefois  comprimées  par  des  fongosités,  étaient  devenues  le 
siège  de  véritables  névromes  analogues  à  ceux  que  l'on  observe  dans 
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les  nerfs  des  amputés.  Des  névromes  ont  également  le  tissu  médul- 
laire pour  point  de  départ  :  ils  occupent  le  sillon  antérieur  de  la 
moelle  et  les  méninges  (Fickler),  ou  siègent  môme  en  plein  tissu 
médullaire  (obs.  de  Touche,  André-Thomas  et  Lortat-Jacob). 

En  résumé,  la  palhogénie  des  accidents  nerveux  qui  viennent  com- 
pliquer le  mal  de  Polt  n'est  pas  la  même  pour  tous  les  cas,  et 
d'ailleurs  les  constatations  anatomiques  ne  sont  pas  toujours  com- 
parables. 

Dans  une  première  catégorie  de  faits,  ces  accidents  reconnaissent 
comme  cause  la  compression  de  la  moelle  soit  par  les  corps  verté- 
braux, soit  par  la  pachyméningite  externe  caséeuse  :  les  altérations 
de  la  moelle  sont  en  partie  la  conséquence  de  la  compression  directe 
exercée  sur  le  parenchyme,  ou  de  la  compression  exercée  sur  ses 
vaisseaux  atlerenls  et  etîérents  (sanguins  et  lymphatiques),  d'où 
l'œdème,  l'ischémie,  le  ramollissement,  etc. 

Dans  une  autre  catégorie  de  faits,  la  tuberculose  vertébrale  évolue 
sans  comprimer  la  moelle,  sans  provoquer  d'altérations  vasculaires 
assez  marquées  pour  expliquer  les  modifications  survenues  dans  le 
parenchyme  médullaire.  Celui-ci  paraît  s'être  enflammé  pour  son 
[)ropre  compte,  simultanément,  mais  sans  propagation  de  la  tuber- 
culose des  os,  qui  n'est  intervenue  qu'en  déversant  sur  la  moelle  des 
agents  septiques  ou  toxiques.  Il  s'agit  en  quelque  sorte  de  myélite  au 
cours  du  mal  dePott.  Celle-ci  peut  revêtir  divers  typesanatomiques  : 
celui  de  la  myélite  parenchymaleuse  (Philippe  et  Cestan),  carac- 
térisée par  les  altérations  cellulaires  et  cylindraxiles  ;  les  cylindraxes 
sont  hypertrophiés,  opaques,  irréguliers,  tuméfiés;  celui  de  la  myé- 
lile  mixle  caractérisée  par  les  lésions  précédentes  auxquelles  s'ajoute 
une  prolifération  interstitielle  primitive  ou  secondaire  plus  ou  moins 
intense,  quelquefois  même  des  altérations  vasculaires  :  le  degré  de 
participation  de  l'élément  parenchymateux,  de  l'élément  interstitiel 
et  de  l'élément  vasculaireest  très  variable.  Les  méninges  molles  sont 
épaissies.  La  myélite  par  propagation  avec  soudure  des  méninges  est 
plus  exceptionnelle;  le  fait  a  été  vérifié  expérimentalement  par  Sicard 
et  Cestan. 

Enfin,  on  peut  encore  observer  la  transformation  hyaline  de  la 
moelle  sur  une  hauteur  plus  ou  moins  grande  (André-Thomas  cl 
llauser).  La  moelle  est  quelquefois  transformée  en  tissu  lacunaire 
(Dejerine  et  Théohari).  Dans  un  cas,  André-Thomas  et  Hauser  oui 
constaté  la  présence  de  cavités  au-dessus  et  au-dessous  de  la  com- 
pression (fig.  158  à  16'2);  l'une  d'elles  se  prolongeait  assez  liant 
au-dessus  de  la  lésion  centrale  et  présentait  les  caractères  des 
cavités  syringomyéliques.  Des  formations  lacunaires  et  la  dilatation 
du  canal  de  l'épendyme  ont  été  également  vues  par  Dupré  el 
Delamare. 

On  peut  donc  se  demander  ù  juste  raison  si,  dans  les  cas  où  la 
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moelle  a  été  réellement  comprimée,  les  lésions  observées  ne  sont  pas 
tout  à  la  fols  d'origine  mécanique  et  inflammatoire. 

Dans  un  troisième  groupe  de  faits,  les  accidents  nerveux  sont  dus 
à  l'association  des  lésions  médullaires  et  radiculaires  ou  même  à  des 
lésions  presque  exclusivement  radiculaires. 

Dans  un  dernier  groupe,  enfin,  l'examen  anatomique  de  la  moelle 
est  négatif  malgré  l'existence  de  pachyméningile  (iMirallié,  Long).  11 
faut  rapprocher  ces  faits  des  paraplégies  curables  au  cours  du 
mal  de  Pott  :  elles  sont  dues  vraisemblablement  à  de  simples  trou- 
bles circulatoires. 

La  pachyméningite  caséeuse  primitive  sans  tuberculose  vertébrale 
est  très  rare  (Schlesinger,  Dupré  et  Delamare,  Henneberg,  Rossii. 

Le  mal  de  Pott  est  plus  fréquent  à  la  région  dorsale  qu'à  la  région 
cervicale  et  à  la  région  lombo-sacrée.  L'osléite  tuberculeuse  du 
sacrum  avec  compression  de  la  queue  de  cheval  n'a  été  vérifiée  que 
deux  fois  à  l'autopsie  (Cestan  et  Babonneix,  Rossi). 

Les  lésions  médullaires  concordent  ordinairement  comme  niveau 
avec  les  lésions  osseuses  ;  ce  n'est  pas  une  loi  absolue  :  dans  une 
observation  de  Long  et  Machard,  elles  atteignaient  leur  maximum  à 
une  assez  grande  distance  du  foyer  osseux  et  de  la  pachyméningite, 
ce  qui  prouve  une  fois  de  plus  une  certaine  indépendance  des  unes 
et  des  autres. 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  Le  mal  de  Pott  peut  s'annoncer  par  des 
troubles  sensitifs  et  moteurs  avant  que  n'apparaisse  aucune  défor- 
mation du  rachis  (Ollivier  d'Angers). 

Le  déjjut  de  l'affection  se  fait  d'ordinaire  par  des  phénomènes  dou- 
loureux spontanés,  qui  constituent  un  des  symptômes  cardinaux  de 
cette  période. 

Spontanées,  les  douleurs  revêlent  le  plus  souvent  le  caractère  des 
pseudo-névralgies.  Irradiées  suivant  le  trajet  d'un  tronc  nerveux  du 
cou,  du  tronc  (intercostales,  lombaires,  en  ceinture)  ou  d'un  membre 
(névralgie  sciatique,  crurale),  elles  ont  une  marche  progressive  et 
envahissante  ;  unilatérales  au  début,  elles  deviennent  bientôt  bilaté- 
rales; d'un  nerf,  elles  passent  sur  le  nerf  voisin  et  s'étendent  peu  à 
peu  à  tous  les  nerfs  d'une  région.  Leur  acuité  est  très  variable  et  les 
malades  usent  à  leur  égard  des  comparaisons  les  plus  diverses  : 
morsure,  constriction,  coup  de  couteau,  arrachement,  élancement, 
sensation  de  froid,  de  chaud;  parfois  même  elles  revêlent  le  carac- 
tère des  douleurs  fulgurantes. 

Les  douleurs  sont  en  général  continues;  mais  elles  présentent  des 
exacerbations  parfois  spontanées  et  fréquentes  la  nuit,  rendant  tout 
sommeil  impossible  ;  plus  souvent  les  accès  sont  provoqués  par  un 
etTort,  un  mouvement  brusque,  la  marche,  etc.  Parfois,  mais  non 
toujours,  l'examen  objectif  permet  de  déceler  les  points  classiques 
douloureux  des  névralgies. 
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Chez  quelques  malades,  elles  se  produisent  par  crises  et  reviennent 
par  intermittences  ;  suivant  les  cas  et  suivant  leur  siège,  elles  ont  pu 
faire  croire  à  des  coliques  hépatiques,  néphrétiques,  à  des  crises  gas- 
triques (Imberdis). 

D'autres  fois,  la  douleur  spontanée  se  fait  sentir  au  niveau  des  arti- 
culations, de  préférence  au  genou,  véritable  névralgie  de  l'articula- 
tion, exagérée  par  le  mouvement  el  forçant  le  malade  à  l'immobilisa- 
tion instinctive. 

Certains  malades  accusent  des  douleurs  localisées  au  rachis,  dans 
certains  points  du  thorax,  à  l'épigastre,  à  l'hypogastre,  aux  flancs, 
aux  lombes,  entre  les  deux  épaules. 

Ces  pseudo-névralgies  seraient  surtout  fréquentes  chez  les  adultes 
et  plus  rares  chez  les  enfants  (Signez,  Grognot);  cependant  Lee 
(de  Philadelphie)  les  a  observées  94  fois  sur  100  cas  de  mal  de  Pott 
infantile.  Perrin  décrit,  dans  le  mal  de  Pott  des  nourrissons,  des 
secousses  nerveuses  les  réveillant  particulièrement  la  nuit,  secousses 
analogues  à  des  douleurs  fulgurantes. 

Le  malade  accuse  en  outre  des  sensations  anormales  périphériques 
de  picotement,  de  fourmillement,  de  froid  :  elles  se  montrent  surtout 
aux  extrémités  des  membres;  d'ordinaire,  elles  sont  plus  tardives  que 
les  pseudo-névralgies;  cependant  elles  peuvent  être  aussi  précoces. 

II  existe  généralement  des  modifications  objectives  de  la  sensibilité. 

L'anesthésie  progressive  peut  aboutir  à  l'anesthésie  totale.  D'après 
Michaud,  la  sensibilité  tactile  disparaîtrait  la  première,  puis  la  sen- 
sibilité thermique;  la  sensibilité  à  la  douleur  persisterait  la  dernière; 
mais,  à  cet  égard,  il  n'y  a  pas  de  loi  absolue.  Le  plus  souvent  l'anesthé- 
sie pottique  aflecte  les  différents  modes  de  sensibilité.  Cependant  la 

Fig.  158  à  162. —  Coupes  transversales  de  la  moelle  dans  un  cas  de  mal  de  Pott  chez 
une  jeune  fille  âgée  de  vingt-trois  ans,  du  service  de  l'un  de  nous,  ayant  succombé 
après  douze  ans  de  paraplégie.  —  Paraplégie  totale  des  membres  inférieurs  avec 
exagération  des  réflexes,  contracture,  abolition  de  la  sensibilité  sur  les  membres 
inférieurs  dans  tous  ses  modes  au-dessous  du  genou.  Au-dessus  du  genou,  simple 
diminution.  Troubles  sphinctériens  peu  accusés.  Coloration  par  la  méthode  de 
Weigert-Pal.  Les  lésions  primitives  siègent  au  niveau  de  la  !■■•'  lombaire  (lig.  159) 
et  de  la  12''  dorsale  (fig.  160);  à  ce  niveau,  la  moelle  est  de  la  grosseur  d'un  porte- 
plume  :  elle  est  bouleversée  et  presque  complètement  détruite.  En  eifet,  à 
l'examen  microscopique,  elle  est  réduite  à  de  la  substance  amorphe,  sauf  de 
chaque  côté,  au  niveau  du  bord  postéro-latéral,  où  il  existe  une  plaque  de 
sclérose  névroglique  dans  laquelle  on  peut  distinguer  encore  quelques  fibres 
à  myéline  appartenant  aux  cordons  postérieurs.  En  outre,  au  niveau  de  la 
!■■'•  lombaire,  il  subsiste  quelques  fibres  qui  dessinent  le  contour  des  cornes 
postérieures  et  de  rares  fibres  dans  les  cordons  antéro-latéraux.  Les  racines 
antérieures  sont  en  grande  partie  dégénérées.  La  méningite  est  intense,  surtout 
en  avant  du  sillon  antérieur.  Au-dessus  de  cette  lésion,  on  peut  suivre  une 
cavité  (fig.  160  et  J61)  occupant  la  corne  postérieure  jusqu'au  niveau  de  la 
partie  inférieure  de  la  9''  racine  dorsale;  au-dessous  (fig.  158),  il  existe  également 
des  cavités  dans  les  cordons  postérieurs,  sur  toute  la  hauteur  de  la  2''  racine 
lombaire.  [A.  Thomas  et  G.  IIàuser,  Cavités  médullaires  et  mal  de  Pott  {Revue 
neurologiq  ue,  1901,  p.  117.)] 
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sensibilité  tactile  peut  rester  intacte,  alors  que  les  autres  sensibilités 
ont  disparu;  ainsi  se  trouve  réalisée  une  dissociation  syringomyé- 
liquc  des  sensibilités,  dont  D.  Linn  Edsall  a  publié  un  exemple 
très  net  et  qui  existait  aussi  pendant  un  certain  temps,  chez  un  de 
nos  malades  (fig.  165  à  107  . 

Les  troubles  de  la  sensibilité  débutent  d'ordinaire  par  la  périphérie 
du  membre  et  remontent  vers  la  racine  (fig.  165  à  167).  L'hyperes- 
lliésie  précède  l'ancsthésie. 

La  topographie  des  troubles  sensitifs  est  radiculaire,  et  la  parti- 
cipation des  racines  à  la  compression  n'est  pas  nécessaire  pour  pro- 


Fig.  163  et  164. —  ïi-oulilcs  de  la  .sensil>ilité  cutanée  à  limite  supérieure  nctlemont 
radiculaire  dans  un  cas  de  mal  de  Pott.  — thés  lésions  médullaires  ne  dépassaient 
pas  la  limite  supérieure  du  huitième  segment  cervical.  Touche,  Ani)ré-Tho>i.\s 
et  Lohtat-Jacob,   Hevue  neiiroloçfiqiie,   19UI,  p.  708. 


duire  cette  topographie,  car,  dans  le  mal  de  Pott,  Tanesthésie  à 
topographie  radiculaire  peut  s'observer  avec  des  lésions  exclusive- 
ment localisées  à  la  moelle,  sans  que  les  racines  soient  lésées 
(Touche,  André-Thomas  et  Lortat-Jacob)  (fig.  157,  163,  164). 

Ces  anesthésies  sont  parfois  susceptibles  de  modifications  sponta- 
nées dans  l'étendue  de  leur  territoire  et  de  leur  topographie  (Chipaull). 

Chipaulta  observé  plusieurs  fois  ces  oscillations  spontanées.  Ces 
variations  portent  d'ordinaire  simultanément  et  parallèlement  sur 
l'étendue  et  sur  l'inlensilé  des  troubles  sensitifs;  elles  alTectenl 
rarement  la   tolalilé  de   la   zone  cutanée  atteinte  et   paraissent  se 
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limiter  de  préférence  soit  à  ses  limites  supérieures,  soit  à  deux  régions 
pour  lesquelles  la  raison  de  cette  particularité  lui  échappe  :  la  face 
antérieure  de  la  cuisse  et  le  pied  ;  elles  semblent,  quoique  cela  soit 
discutable,  porter  de  préférence  sur  les  troubles  de  la  sensibilité 
thermique;  leurs  phases  paraissent  de  durée  variable,  depuis  quelques 


Fijj-.  165,166  et  167.  —  Paraplég^ie  flasque  avec  abolition  presque  totale  de  la  sensibi- 
lité chez  un  homme  de  quarante-cinq  ans  atteint  de  mal  de  Pott.  —  La  niotilité 
est  complètement  abolie  dans  les  membres  inférieurs,  qui  sont  en  même  temps 
très  amaigris.  Exagération  du  réflexe  patellaire.  Phénomène  du  pied  et  signe  de 
Babinski  des  deux  côtés  ;  pas  de  contracture,  mais,  par  intermittences,  soubresauts 
musculaires.  La  sensibilité  cutanée  est  complètement  abolie  sous  tous  ses  modes 
dans  les  membres  inférieurs  et  la  partie  inférieure  du  tronc  ;  elle  n'est  cependant 
que  très  diminuée  dans  les  zones  plus  claires.  Le  sens  des  attitudes  est  perdu  et 
Tanesthésie  osseuse  est  totale  pour  les  membres  inférieurs.  Rétention  d'urine. 
Proéminence  de  la  septième  vertèbre  dorsale,  qui  est  douloureuse  à  la  pression. 
Pendant  une  douzaine  de  jours  après  le  début  de  la  paraplégie,  le  phénomène 
de  la  dissociation  dite  syrincfoinijéLique  fut  très  manifeste. 

heures  jusqu'à  quelques  semaines  ;  si  elles  sont  régies  par  quelques 
lois,  ces  lois  sont  encore  entièrement  à  déterminer  (ChipaulL. 

En  règle  générale,  les  troubles  de  la  sensibilité  objective  s'accom- 
pagnent de  troubles  de  la  sensibilité  subjective  dans  les  mômes 
territoires.  Parfois  ces  deux  variétés  de  symptômes  peuvent  être 
isolées,  et  Chipa  ult  a  observé  chez  une  fillette  de  onze  ans,  accusant 
une  douleur  très  localisée  au  niveau  de  la  cinquième  apophyse  épineuse 
dorsale,  une  anesthésie  cutanée  complète  avec  analgésie  et  thermo- 
anesthésie  des  membres  inférieurs,  remontant  jusqu'à  mi-cuisse  et  ne 
s'accompagnant  d'aucune  douleur  dans  les  membres. 


248     DEJERINE  ET  THOMAS.  —  MALADIES  DE  LA  MOELLE  EPINIERE. 

Les  troubles  de  la  sensibilité  objective  peuvent  ne  pas  se  montrer 
identiques  sur  les  deux  côtés,  remonter  plus  haut  d'un  côté  que  de 
l'autre  et  faire  penser  ainsi  à  deux  lésions  superposées  et  croisées. 

Le  tableau  clinique  est  alors  celui  d'un  double  syndrome  de 
Brown-Séquard.  Eichhorst,  Londe  en  ont  publié  des  exemples. 

Les  douleurs  peuvent,  surtout  chez  l'adulte,  constituer  le  seul 
symptôme  de  la  maladie.  Grognot  les  a  vues  précéder  l'apparition  de 
tout  autre  symptôme. 

En  même  temps  que  les  phénomènes  douloureux,  peuvent  appa- 
raître les  phénomènes  moteurs  ;  d'ordinaire  ils  les  suivent  à  plus  ou 
moins  longue  distance  ;  parfois  ils  se  montrent  dès  le  début  de 
l'alTection.  Il  est  difficile  de  préciser  leur  fréquence;  les  statistiques 
sont  en  effet  très  difficiles  à  établir  :  signalons  seulement  celle  de 
Dôllinger  qui,  sur  700  cas,  relève  41  paralysies. 

Parfois  rapide  et  brusque,  leur  développement  est  le  plus  souvent 
lent  et  progressif.  Après  une  marche  qu'il  faisait  jadis  facilement  et 
sans  fatigue,  le  malade  ressent  une  sensation  de  lourdeur  dans  les 
membres  inférieurs  ;  il  traîne  les  pieds  ;  la  fatigue  s'exagère  et  le 
force  à  se  reposer.  Peu  à  peu  la  difficulté  ou  la  gêne  augmente  ;  les 
membres  sont  raides,  la  flexion  des  divers  segments  est  difficile  ;  le 
malade  a  peine  à  détacher  les  pieds  du  sol  ;  en  marchant,  il  frotte  la 
pointe  du  pied  sur  le  sol  qu'il  ne  peut  complètement  abandonner  ;  le 
moindre  obstacle  le  fait  trébucher,  aussi  est-il  bientôt  obligé  de 
s'aider  d'une  canne.  D'abord  flasque,  la  paraplégie  s'accompagne 
bien  vite  de  contracture,  avec  exagération  des  réflexes  et  trépidation 
épileptoide.  Au  maximum  de  son  développement,  la  paraplégie  peut 
acquérir  un  tel  degré  de  spasmodicité  que  les  membres  inférieurs, 
accolés  en  adduction,  sont  incapables  d'aucun  mouvement  spontané, 
et  que  le  malade,  appuyé  sur  deux  béquilles,  s'avance  en  lançant 
ses  jambes  en  avant  comme  un  balancier  (démarche  pendulaire; 
(fig.  168). 

L'exagération  des  réflexes  est  un  des  signes  précoces  du  mal  de 
Polt:  elle  précède  la  douleur  et  la  paralysie,  et  se  montre  chez  des 
poltiques  qui  ne  se  plaignent  encore  d'aucun  trouble  dans  les 
membres,  ou  seulement  d'un  peu  de  fatigue  rapide  et  exagérée. 
A  la  percussion  des  divers  tendons  (rolulien,  tendon  d'Achille, 
grand  palmaire  succède  un  mouvement  exagéré  en  étendue  et  en 
brusquerie.  Delbet  a  aussi  décrit  un  mouvement  de  retrait  des 
membres  inférieurs  par  pression  latérale  légère  des  orteils.  Ce  sym- 
ptôme n'implique  nullement  un  pronostic  grave  :  même  quand  il 
atteint  son  plus  haut  degré,  la  guérison  est  possible.  Il  peut  coïncider 
avec  la  paralysie  flasque  ;  il  accompagne  toujouis  la  paraplégie 
spasmodique,  et  persiste  souvent  après  la  disparition  des  troubles 
moteurs.  Lorsque  la  contracture  n'est  pas  trop  intense,  on  peut  faci- 
lement provoquer  la  trépidation  épileptoide  du  pied  (phénomène  du 
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pied)  ou  delà  rotule  (phénomène  de  la  rotule).  On  observe  aussi  le 
phénomène  de  Babinski. 

Les  sphincters  sont  troublés  dans  leur  fonctionnement.  La  consti- 
pation est  opiniâtre  ;  l'inconti- 
nence relative  ou  absolue  des 
matières  est  exceptionnelle.  La 
rétention  d'urine  est  de  règle, 
suivie  parfois  d'incontinence 
par  regorgement  ;  l'inconti- 
nence vraie  des  urines  est  plus 
rare. 

Les  principaux  troubles  tro- 
phiques  sont  des  éruptions 
huileuses,  prurigineuses,  zos- 
tériformes,  éruption  de  bulles 
pemphigoïdes.  Dans  les  terri- 
toires correspondant  aux  nerfs 
douloureux,  les  masses  muscu- 
laires s'atrophient  ;  mais  ce 
sont  là  plutôt  des  phénomènes 
tardifs.  Spitz  a  pu,  dans  un 
cas  de  ce  genre,  trouver  la 
réaction  de  dégénérescence. 

Les  arthropathies,  l'hydar- 
throse  ont  été  signalées.  Ces 
arthropathies  sont  rarement 
persistantes;  le  plus  souvent 
elles  évoluent  sous  forme 
d'épanchement  avec  peu  ou  pas 
de  déformation  articulaire, 
d'arthrites  aiguës  légères  et 
bien  différentes  de  celles  du 
tabès  (Courjon).  Enfin  il  existe 
des  formes  à  épanchements  fu- 
gaces, formes  vaso-motrices 
remarquables  par  leur  cura- 
bilité  (Ghipault).  Anatomique- 
ment,  le  caractère  hématique 
de  l'épanchement  a  été  souvent 
relevé. 

Lorsque  le  malade  est  confiné 
au  lit,  apparaissent  les  escarres  jambières,  fessières,  au  niveau  des 
points  de  pression. 

En  somme,  la  paraplégie  du  mal  de  Pott  rentre  dans  le  cadre  des 
paraplégies  par  compression  ;  dans  la  (lesciiplion  des  troubles  de  la 


Fig-.  16S!.  —  Piii-aplci;ic  spasniodiquc  i)ar 
mal  de  Polt,  chez  un  sujet  âgé  de  vinj^t 
ans.  —  Atrophie  musculaire  des  mem- 
bres inférieurs  prédominant  à  fiauche. 
—  Gibbositc  non  angulaire.  Délorma- 
tions  thoraciqucs  (Picctre,  1S91). 
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molilil'.',  nous  avons  eu  surtout  on  vue  le  mal  <l(*  Poil  dorsal;  pour 
les  aulres  types  de  paraplé^^ie  au  cours  du  mal  de  Poil,  types  variant 
avec  le  siège  de  la  lésion,  nous  renvoyons,  sauf  pour  le  mal  de  Poil 
sous-occipital,  h  l'article  Compression  lente  de  la  moelle. 

L'interruption  complète  <le  la  moelle  est  exceplionnelle  ;  c'est 
pourquoi  la  paraplégie  Masque  permanente  avec  abolition  des 
réflexes  et  anesthésie  totale  par  compression  de  la  moelle  dorsale 
est  très  rare.  Cependant  on  a  signalé  la  paraplégie  flasque,  bien  que 
la  moelle  ne  soit  que  comprimée,  mais  alors  la  sensibilité  n'est  pas 
abolie. 

A  une  époque  plus  ou  moins  rapprochée  du  début  de  la  maladie, 
les  phénomènes  rachidiens  s'installent.  Ce  sont  la  raideur  et  l'immo- 
bilisation spontanée  de  la  colonne  vertébrale,  la  douleur  à  la  pression 
en  un  point  localisé  du  rachis,  la  gibbosité  médiane  et  angulaire,  les 
abcès  ossifluents. 

Si  la  paraplégie  est  la  règle,  le  mal  de  Poil  peut  cependant,  dans 
certains  cas  exceptionnels,  se  traduire  par  une  monoplégie,  avec 
syndromede  Brown-Séquard,  soit  au  début  seulement,  soit  pendant 
toute  la  durée  delà  maladie.  Plus  souvent,  la  paralysie  est  bilatérale, 
mais  frappe  inégalement  les  deux  côtés. 

Progressivement,  l'étal  général  s'altère,  le  malade  maigrit,  perd 
l'appétit,  la  faiblesse  devient  croissanle,  et  l'auscultation  révèle  sou- 
vent un  début  de  tuberculose  pulmonaire.  Le  plus  souvent  le  malade 
succombe  à  une  complication:  méningite  tuberculeuse,  méningite 
infectieuse  dans  laquelle  l'escarre  a  servi  de  porte  d'entrée  aux  germes, 
infection  ascendante  des  voies  urinaircs,  tuberculose  pulmonaire. 

L'évolution  des  accidents  est  d'ordinaire  lente  et  progressive  et  la 
mort  ne  survient  qu'après  plusieurs  mois  ou  plusieurs  années.  Elle 
peut  cependant  être  troublée  par  des  accidents  brusques  :  fracture, 
luxation  des  vertèbres,  hémorragie  médullaire,  qui  entraînent  une 
exagération  immédiate  des  symptômes. 

Kntin  la  guérison  survient  fort  heureusement  dans  un  grand 
nombre  de  cas. 

FORMES  CLINIQUES.  —  En  rèj^le  générale,  le  mal  de  Pott  débute 
par  une  période  douloureuse.  Les  douleurs  persistent  seules  pendant 
une  plus  ou  moins  longue  du l'ée,  puis  apparaissent  la  raideur  du  rachis, 
la  douleur  rachidienne  provoquée  et  localisée.  A  la  seconde  période 
appartiennent  la  paraplégie,  les  anesthésies,  les  troubles  sphinclé- 
riens,les  gibbosiléset  les  abcès  ossifluents. 

A  côté  de  cette  forme  com|ilèle,  classique,  il  en  est  il'aulres  où. 
pendanl  loule  la  durée  de  la  maladie,  les  symptômes  nerveux 
|)rennenl  le  premier  plan.  Les  douleurs  sont  intenses,  multiples  ;  aux 
pseudo-névralgies  s'ajoute  une  paraplégie  spasmodique  très  accen- 
tuée. Par  contre,  la  raideur  rachidienne  est  peu  accentuée;  la  gibbo- 
sité, les  abcès  ossilluenls  font  complètement  défaut.   Depuis   long- 
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temps  Ollivier  (d'Angers)  a  attiré  l'attention  sur  cette  forme,  qui 
depuis  a  été  vue  par  tous  les  auteurs.  Si  le  plus  souvent  son  évolution 
est  progressive,  parfois  elle  peut  avoir  un  début  apoplectiforme 
(Chipault). 

Il  est  des  cas  oi^i  les  symptômes  nerveux  font  complètement 
défaut  et  où  toute  la  symptomatologie  se  réduit  aux  phénomènes 
rachidiens. 

Mal  de  Pott  sous-occipital.  —  La  localisation  de  la  tuberculose 
aux  articulations  pccipito-atloïdo-axoïdiennes  entraîne  par  son  siège 
quelques  caractères  spéciaux.  Le  bulbe  peut  être  altéré  dans  son  fonc- 
tionnement, par  pachyméningiteou  par  déplacement  lent  d'une  saillie 
osseuse.  Spontanément  le  malade  accuse  de  la  douleur  à  la  région 
sous-occipitale  et  une  certaine  gêne  de  la  déglutition.  Les  pseudo- 
névralgies se  montrent  à  la  nuque,  à  Tocciput,  à  la  tempe,  sur  les 
parties  latérales  du  cou,  sur  la  partie  postérieure  du  thorax  et  des 
épaules.  La  contracture  frappe  les  muscles  de  la  nuque,  et  le  malade 
est  en  proie  à  un  torticolis  chronique  douloureux,  qui  immobilise 
absolument  la  tête  sur  le  tronc;  puis  les  membres  supérieurs,  et  en 
dernier  lieu  les  membres  inférieurs,  sont  envahis.  Par  contre,  la 
lésion  peut  remonter  sur  les  nerfs  bulbaires  :  on  peut  observer  le 
trismus  et  l'hémiatrophie  linguale.  L'envahissement  des  nerfs  bul- 
baires se  traduit  encore  par  l'altération,  puis  par  la  perle  de  la  voix, 
la  difficulté  de  la  mastication,  la  dysphagie,  la  gêne  respiratoire 
continue,  entrecoupée  d'accès  de  sulTocation,  des  vomissements,  le 
ralentissement  du  pouls.  Enfin  on  a  signalé  l'hémiplégie  croisée  par 
lésion  de  la  pyramide  bulbaire  et  même  l'hémiplégie  double. 

Ces  accidents  bulbaires  peuvent  éclater  brusquement,  soit  d'une 
façon  inopinée,  soit  au  cours  d'une  évolution  lente  et  progressive  : 
Lapophyse  odonloïde  luxée  vient  comprimer  brusquement  le  bulbe, 
et  la  mort  subite  en  est  le  plus  souvent  la  conséquence. 

PRONOSTIC.  —  Grave  par  lui-même,  le  pronostic  du  mal  de  Pott 
est  encore  assombri  par  l'existence  d'une  paraplégie  spasmodique 
avec  troubles  des  sphincters.  Le  décubitus  auquel  est  condamné  le 
malade  favorise  la  production  des  escarres,  pendant  que  la  rétention 
d'urine  crée  un  danger  permanent  d'infection  ascendante  des  voies 
urinaires. 

Cependant  la  guérison  est  possible;  et  même,  après  une  paraplégie 
spasmodique,  l'amélioration  peut  être  suffisante  pour  permettre  au 
malade  de  reprendre  presque  complètement  l'usage  de  ses  membres. 
Hoyer  et  Louis,  Cruveilhier  avaient  signalé  la  guérison  possible  de  la 
paraplégie,  qui  n'est  pas  toujours  en  rapport  avec  l'incurvation  du 
rachis.  Charcot  est  revenu  à  plusieurs  reprises  sur  la  curabililé  des 
paraplégies  pottiques.  «  La  paraplégie  par  mal  de  Pott  guérit  souvent, 
le  plus  souvent  peut-être  »,  alors  même  que  les  symptômes  paraly- 
tiques et  l'impotence  absolue  datent  de  plusieurs  années.  Tous  les 
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médecins  ont  vu  guérir  des  paraplégies  potliques;  même  le  mal  de 
Poil  sous-occipilal  avec  paraplégie  des  qualre  membres  peut  se 
terminer  par  la  guérison.  Toudc,  sur  vingt-deux  cas,  a  vu  survenir 
la  guérison  spontanée  de  la  jiaraplégie  dans  les  deux  tiers  des  cas. 
Le  pronostic  est  donc  moins  grave  cpi'on  ne  Ta  cru  el  enseigné.  Ricard, 
étudiantles  paraplégiescurablesdumalde  Poil,  leurassigne  lescarac- 
tères  suivants  :  le  développement  lent  de  la  paraplégie  spasmodiquc; 
la  sensibilité  n'est  pas  abolie  sous  tous  ses  modes;  il  n'y  a  pas 
d'amaigrissement;  l'irrilabililé  musculaire  et  l'excitabilité  réflexe 
sont  normales  ;  le  relAchement  des  sphincters,  les  escarres,  les  abcès 
par  congestion  font  constamment  défaut.  Il  ne  faudrait  pas  accorder 
à  ces  caractères  une  valeur  absolue,  et  les  auteurs  citent  un  grand 
nombre  d'observations  où  la  paraplégie  a  guéri  malgré  sa  longue 
durée,  malgré  les  troubles  des  sphincters  et  tous  autres  symptômes 
semblant  devoir  faire  admettre,  au  premier  abord,  une  lésion  irrémé- 
diable de  la  moelle.  Mais  la  j)araplégie  est  susceptible  de  réapparaître, 
et  nous  avons  eu  l'occasion  de  voir  des  pottiques  à  leur  deuxième  ou 
même  à  la  troisième  reprise  de  paraplégie. 

DIAGNOSTIC  iVoy.  Diagnostic,  art.  Compression  de  la  moelle).  — 
Quand  il  y  a  une  gibbosité,  le  diagnostic  est  facile  et  nous  ne  nous  en 
occuperons  pas  ici. 

Au  début,  la  douleur  pseudo-névralgique  est  facilement  confondue 
avec  une  névralgie  simple,  et  l'on  croit  avoir  aiïaire,  suivant  le  siège 
des  douleurs,  à  une  sciatique,  à  une  névralgie  intercostale,  à  un 
lumbago.  Mais  les  points  douloureux  sont  moins  nets;  tout  traitement 
reste  sans  eiTet,  et,  quoi  qu'on  fasse,  la  pseudo-névralgie  persiste  el 
s'aggrave.  La  bilaléralité  des  douleurs  est  un  symptôme  qui  doit 
toujours  retenir  l'allenlion,  car  c'est  l'indice  d'une  lésion  radiculo- 
médullaire. 

Avec  la  paraplégie,  le  diagnostic  devient  plus  facile;  cependant,  si 
les  douleurs  sont  peu  intenses,  il  faut  penser  à  la  sclérose  en  plaques 
à  forme  paraplégique,  à  Vhémalomgélie,  aux  paraplégies  réflexes,  à  la 
mgélile  sgphililiqiie,  aux  scléroses  combinées. 

Souvent  on  arrive  facilement  au  diagnostic  de  compression  de  la 
moelle,  et  c'est  alors  par  exclusion  que  l'on  reconnaît  la  nature 
tuberculeuse  de  la  compression.  Le  mal  de  Pott  en  est  d'ailleurs  la 
cause  la  plus  habituelle.  Lorsquela  gibbosité  fait  défaut,  le  diagnostic 
avec  une  tumeur  de  la  moelle  est  des  plus  délicat.  Les  tumeurs  ont 
généralement  une  évolution  plus  lente,  les  troubles  de  la  sensibilité 
sont  plus  localisés,  le  syndrome  de  Brown-Séquard  y  est  plus  fré- 
quent; les  douleurs  rachidiennes,  spontanées  ou  provoquées,  sont 
moins  vives;  l'immobilisation  de  la  colonne  vertébrale  est  moins 
accentuée. 

Le  diagnostic  est  généralement  plus  facile  chez  l'enfant  que  chez 
l'adulte  :  chez  le  premier,    en  elTet,  les  déformations  tle  la  colonne 
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vertébrale  sont  habituelles,  tandis  que  chez  le  second  elles  font  sou- 
vent défaut. 

Chez  l'enfant,  l'erreur  peut  èlre  commise  avec  la  paralysie  infantile, 
lorsque  la  paraplégie  a  un  début  brusque,  mais  dans  le  mal  de  Pott 
l'exagération  des  réflexes,  les  troubles  sphinctériens,  les  modifi- 
cations de  la  sensibilité  lèveront  tous  les  doutes.  Les  paralysies  des 
méningites  cérébro-spinales  ont  une  évolution  très  dilîérente  et  ne 
sauraient  prêter  à  confusion. 

A  toutes  les  périodes  du  mal  de  Pott  et  surtout  chez  les  jeunes 
sujets,  il  faut  penser  à  la  possibilité  d'un  syndrome  hystérique.  La 
rachialgie  hystérique  n'entraîne  qu'une  douleur  superficielle  et  s'ac- 
compagne d'autres  symptômes  de  la  névrose.  Le  pseudo-mal  de  Pott 
hystérique  est  plus  difficile  à  différencier.  Le  plus  souvent  il  apparaît 
après  une  émotion  ou  une  crise  convulsive  et  parfois  sans  cause 
apparente  ou  du  moins  connue.  Dans  un  cas  observé  par  l'un  de 
nous,  il  s'était  développé  par  imitation  chez  une  jeune  fille  de 
douze  ans,  dont  une  amie  était  atteinte  de  cette  affection.  La  rigi- 
dité de  la  colonne  vertébrale  peut  être  parfois  très  prononcée,  et  la 
région  être  très  douloureuse  à  la  pression.  En  général  les  altérations 
de  la  sensibilité  prennent  le  premier  rang;  les  réflexes,  les  sphinc- 
ters sont  normaux;  on  peut  relever  chez  le  malade  les  différents 
stigmates  de  la  névrose.  Enfin  il  est  d'ordinaire  facile  de  faire 
disparaître  les  symptômes  par  l'isolement  et  la  psychothérapie  qui, 
chez  l'enfant,  doit  être  d'ordre  surtout  impératif. 

TRAITEMENT.  —  Dès  que  le  mal  de  Pott  est  soupçonné,  alors 
que  les  douleurs  existent  seules,  il  faut  essayer  de  :  1°  calmer  les 
douleurs  ;  2°  prévenir  les  accidents  médullaires;  3°  prévenir  la  gibbo- 
sité.  On  remplit  ces  indications  en  immobilisant  le  malade  (corset 
plâtré  de  Sayre,  gouttière  de  Bonnet,  extension  continue  de  Lanne- 
longue),  et  en  le  maintenant  dans  le  décubitus  dorsal.  Mais  il  est 
indispensable  que  le  lit  soit  mobile,  pour  éviter  au  malade  le  confi- 
nement à  la  chambre  et  lui  permettre  les  promenades  au  grand  air. 
En  outre,  pour  avoir  chance  de  succès,  l'immobilisation  doit  être 
absolue  et  précoce  (Grancher,  Verneuil). 

Contre  la  paraplégie,  le  repos  absolu,  l'extension  continue,  le 
corset  plâtré  sont  encore  de  mise  et  donnent  souvent  de  bons 
résultats.  Quand  tous  ces  moyens  échouent,  que  l'état  général  est 
encore  bon,  mais  que  les  accidents  nerveux  s'aggravent  ou  même 
restent  stationnaires,  qu'il  existe  une  perte  plus  ou  moins  complète 
de  la  motilité  et  de  la  sensibilité,  del'inconlinence  des  matières  etdes 
urines,  et  surtout  une  situation  immédiatement  menaçante,  les 
chirurgiens  ont  essayé  d'intervenir  ;  par  contre,  un  mauvais  état 
général,  l'existence  d'autres  foyers  tuberculeux,  d'abcès,  sont  consi- 
dérés comme  des  contre-indications. 

Multiples  ont  été  les  procédés  opératoires  :  trépanation,  laminec- 
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lomie,  drainage  préverlébral  et  Irans-somalo-verlébral  de  Vincent, 
coslo-lransverscclomie  de  Ménard,  redrcssemonl  brusque  de  Calot, 
ligatures  apophysaires  de  Ciiipaull,  redressement  par  les  appareils 
de  Lorenz,  etc.  Tous  ces  procédés  ont  donné,  à  côté  de  bons 
résultats  et  de  guérisons,  des  insuccès  et  des  morts,  et  leur  emploi 
n'est  guère  encourageant. 

Actuellement,  Calot  déconseille  toute  opération  sanglante  pour 
remédiera  la  paralysie.  11  préconise  le  traitement  orthopédique  (grand 
aj)pareil  plâtré  dans  l'extension  avec  compression  directe  de  la  gib- 
bosité  à  travers  une  fenêtre  dorsale).  La  guérison  s'obtiendrait  19  lois 
sur  20,  «  landis  que,  si  l'on  opère,  la  proportion  est  renversée  et  h; 
malade  a  19  chances  sur  20  de  succomber,  soit  du  fait  de  l'opération, 
réellement  grave,  soit,  plus  souvent,  du  fait  de  la  fistule  que  l'opéra- 
lion  laisse  presque  toujours,  la  fistule  étant  une  complication 
menaçant  bien  plus  directement  la  vie  que  la  paralysie  »  (Calot;. 

Les  opérations  contre  les  paraplégies  polliques  ne  doivent  être 
(ju'un  traitement  d'exception,  en  cas  de  compression  de  la  moelle, 
aiguë,  menaçante,  avec  des  symptômes  respiratoires  pressants 
(Reclus  et  ForgnC),  ou  (juand  l'examen  clinique  permet  de  croire  à 
des  conditions  anatomo-pathologiques  favorables  :  reli({uat  depachy- 
méningite  guérie,  compression  par  un  séquestre,  compression  uni- 
(juement  rétro-méningée  (Chipault^i.  Dans  tous  les  autres  cas, 
l'intervention  est  contre-indiquée  et  le  traitement  médical  doit  être 
seul  employé.  On  peut  appliquer  un  cautère  sur  le  rachis  au  niveau 
présumé  de  la  compression  et  que  l'on  entretient  pendant  des  mois. 

C'est  là  un  procédé  qui  nous  a  souvent  donné  de  bons  résultats,  et 
nous  estimons  qu'il  a  été  trop  abandonné. 

Les  pointes  de  feu  sont  également  utiles.  Nous  avons  signalé  les 
tendances  du  plus  grand  nombre  des  cas  de  paraplégie  pottique  vers 
la  guérison  spontanée  ;  et  la  guérison,  dans  ces  cas,  est  aussi  rapide 
que  par  les  interventions  chirurgicales,  (jui  d'ailleurs  ne  mettent  pas 
à  l'abri  d'une  récidive. 

Le  traitement  général  ne  devra  pas  non  plus  être  négligé  ;  les 
toniques,  l'huile  de  foie  de  morue,  le  séjour  au  grand  air,  en  parti 
culier  au  bord  de  la  mer,  seront  de  très  utiles  adjuvants,  non  seule- 
ment au  point  de  vue  du  mal  d(;  Pott  lui-même,  mais  pour  prévenir 
dans  la  mesure  du  possible  la  tuberculose  pulmonaire,  complication 
qui  n'est  pas  liés  rare  dans  cette  affection. 
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AFFECTIONS   PRIMITIVES  DE  LA    MOELLE 

/.  —AFFECTIONS  NON  SYSTÉMATISÉES 
RAMOLLISSEMENT   MÉDULLAIRE    OU    MYÉLOMALACIE. 

En  envisageant  dans  une  vue  d'ensemble  la  pathologie  du  cerveau 
et  de  la  moelle,  on  remarque  que  plus  d'une  affection  cérébrale  a  son 
équivalent  dans  la  pathologie  médullaire.  On  pourrait  citer  comme 
exemple  la  syphilis  du  cerveau  et  de  la  moelle  :  il  en  est  de  même 
pour  beaucoup  d'autres  affections.  L'encéphalite  aiguë  n'est-elle  pas 
l'équivalent  de  la  myélite  aiguë?  A  son  tour,  la  sclérose  latérale 
amyotrophique  ne  frappe-t-elle  pas  dans  les  deux  centres  des  élé- 
ments correspondants  :  la  cellule  pyramidale  de  l'écorce  et  la  cellule 
ganglionnaire  des  cornes  antérieures  ?  Quant  à  la  sclérose  en  plaques, 
elle  n'épargne  aucune  région  du  névraxe.  Par  contre,  malgré  de  telles 
analogies,  la  pathologie  du  cerveau  n'est  pas  entièrement  super- 
posable  à  celle  de  la  moelle.  On  n'a  pas  encore  trouvé  dans  la  pre- 
mière l'équivalent  de  la  poliomyélite  antérieure  chronique,  et  la 
syringomyélie  qui  rem.onte  jusqu'au  bulbe  n'a  pas  franchi  les  limites 
du  cerveau.  En  revanche,  l'hémorragie  médullaire,  spontanée,  non 
traumatique,  est  infiniment  plus  rare  que  l'hémorragie  cérébrale  et, 
lorsqu'elle  se  produit,elle  ne  paraît  pas  reconnaître  la  même  pathogénie; 
de  même,  le  ramollissement  par  thrombose  ou  par  embolie,  la  grande 
cause  de  l'hémiplégie  des  vieillards,  est  inconnu  à  cet  âge  dans  la 
moelle.  Et  voici  les  deux  raisons  principales  pour  lesquelles  les  vieil- 
lards sont  plus  souvent  hémiplégiques  que  paraplégiques.  Il  est  encore 
digne  de  remarque  que  le  chapitre  de  l'embolie  médullaire  est  à  peine 
ouvert,  alors  que  celui  de  l'embolie  cérébrale  est  richement  docu- 
menté, et  cela  pour  tous  les  âges  de  la  vie. 

La  moelle  est-elle  donc  plus  réfractaire  que  le  cerveau  à  l'arlérile 
chronique,  l'athérome  ou  l'artériosclérose? 

Évidemment  non,  et  il  suffit  d'avoir  examiné  quelques  moelles  de 
vieillards  pour  se  rendre  compte  que  l'artériosclérose  n'y  est  pas  une 
rareté.  La  paroi  des  vaisseaux  est  souvent  épaissie  et  scléreuse,  et  les 
altérations  vasculaires  sont  ordinairement  généralisées;  malgré  cela, 
les  éléments  nobles  ne  sont  pas  modifiés  :  les  cellules  ne  soulîrenl 
guère,  si  ce  n'est  d'hyperpigmentation,  les  racines  sont  intactes,  les 
faisceaux  indemnes  de  toute  dégénérescence.  Exceptionnellement.il 
est  vrai,  la  lumière  des  vaisseaux  est  rétrécie  au  point  de  s'effacer 
complètement.  Or,  il  est  à  remarquer  que  les  individus  porteurs  de 
telles  lésions  n'ont,  pour  la  plupart,  jamais  éprouvé  de  symptômes 
qui  traduisent  une  grave  insuffisance  fonctionnelle,  même  momen- 
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lanée,  de  la  moelle;  la  méiopra<jie  médullaire  par  artériosclérose  est 
encore  à  décrire,  el  si  la  claudication  intermil tente  de;  la  moelle  est 
aujourd'hui  bien  connue  (Dejerine  ,  elle  n'est  atlrihuable  ni  à  la 
vieillesse,  ni  à  l'arlériosclérose  :  elle  i-elé\e  dune  artérile  à  marche 
lente  et  presque  toujours  d'origine  syphilili(iue. 

Le  régime  circulatoire  de  la  moelle  est  tributaire  du  réseau  pie- 
inérien,  qui  est  alimenté  par  les  artères  radiculaires  antérieures  et 
postérieures,  vaisseaux  de  pelit  calibre  et  peu  enclins  par  suite 
à  l'athérome;  les  vaisseaux  pie-mériens  communiquent  facilement 
enlre  eux  et  les  suppléances  sont  aisées  tant  que  le  cours  du  sang 
n'est  pas  entravé  par  des  obstacles  trop  étendus  ou  trop  confluents. 
La  circulation  de  la  substance  blanche  est  ainsi  largement  assurée. 
Quant  à  la  substance  grise,  elle  es!  irriguée,  pour  la  corne  postérieure, 
par  les  arlôres  radiculaires  postérieures  ;  pour  la  corne  antérieure, 
par  les  artères  radiculaires  antérieures  et  surtout  par  l'artère  spinale 
antérieui-e,  qui  s'anastomosent  les  unes  avec  les  autres  :  d'où  encore 
la  possibilité  de  suppléances  dans  le  cas  d'oblitération  de  l'un  des 
deux  systèmes,  à  moins  que  celle-ci  n'ait  lieu  en  deçà  des  anastomoses 
ou  bien  qu'elle  ne  se  produise  trop  brusquement.  Rappelons  simple- 
ment en  passant  que  les  vaisseaux  médullaires  proprement  dits  sont 
des  vaisseaux  terminaux  et  qu'ils  ne  s'anastomosent  pas  avec  les 
vaisseaux  voisins;  et  nous  pourrions  en  déduire  que,  s'ils  venaient  à 
s'oblitérer,  le  ramollissement  des  parties  (pi'ils  irriguent  reste  tou- 
jours une  possibilité  ;  mais,  comme  nous  l'avons  fait  remarquer  plus 
haut,  il  est  exceptionnel  que  la  sclérose  artérielle  aboutisse  à  l'eflace- 
ment  complet  de  leur  lumière. 

En  résumé,  pour  que  le  ramollissement  de  la  moelle  se  produise,  il 
est  nécessaire  qu'un  très  grand  nombre  de  vaisseaux  pie-mériens  du 
même  étage  ou  les  vaisseaux  nourriciers  soient  oblitérés,  parce  que, 
dans  ces  conditions,  toute  suppléance  devient  impossible.  Ces  condi- 
tions sont  réalisées  dans  certaines  myélites  infectieuses  où  les  vaisseaux 
sont  très  enflammés  et  oblitérés  :  c'est  le  cas  de  la  méningo-myélite 
et  de  l'artérite  syphilitiques;  c'est  pourquoi  nous  renvoyons,  pour  la 
description  anatomique  et  clinique  du  ramollissement,  aux  cha[)itres 
de  la  myélite  aiguë  et  de  la  syphilis  médullaire. 

C'est  encore  le  ramollissement  de  la  moelle  qui  représente  la 
lésion  la  plus  habituelle,  dans  les  accidents  nerveux  graves  occasion- 
nés par  la  décompression  brusque. 

Ces  accidents  ont  été  groupés  sous  les  noms  de  maladie  des  cais- 
sons^ maladies  de  /'«//•  comprimé,  maladie  des  plongeurs,  maladie 
des  pêcheurs  d'épongés,  maladie  des  scaphandriers.  S.  Zografidi  les 
désigne  sous  la  dénomination  synthétique  de  «  maladie  par  décom- 
pression atmosphérique  ».  Ces  accidents  ont  été  observés  avec  une 
plus  grande  fréquence  à  Paris,  dans  ces  derniers  mois,  à  cause  des 
travaux  du  Métropolitain. 
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Voici  comment  s'expliquent  ces  accidents  : 

Chez  les  individus  qui  travaillent  sous  une  pression  élevée,  le 
sang  dissout  une  assez  grande  quantité  de  gaz  ;  mais,  si  la  décom- 
pression se  produit  brusquement,  une  certaine  quantité  du  même 
gaz  est  mise  en  liberté.  «  Si  cette  quantité  est  considérable,  le  cœur 
se  remplit  de  gaz;  il  y  a  dilatation  aiguë  avec  afTolement  du  cœur  et 
accidents  graves.  Si  cette  quantité  est  moindre,  il  se  produit  dans 
les  vaisseaux  une  série  de  petites  bulles  de  gaz.  Or,  on  sait,  par 
l'expérience  classique  de  Jamin,  qu'une  pression,  même  considérable, 
ne  peut  déplacer,  dans  un  tuyau,  un  chapelet  de  bulles  gazeuses  :  la 
mise  en  liberté  de  gaz  aboutit  donc  à  l'obstruction  du  vaisseau. 
Celle-ci  peut  être  transitoire,  auquel  cas  l'ischémie  ne  provoque  que 
des  symptômes  passagers,  ou  bien  elle  peut  persister  un  assez  long 
temps,  car,  si  l'oxygène  est  absorbé  par  les  tissus,  l'azote,  gaz  inerte, 
ne  s'absorbe  pas;  l'obstruction  vasculaire  aboutit  alors  à  l'ischémie 
prolongée,  la  nécrose  et  à  ses  conséquences.  »  (Carnot.) 

Le  ramollissement  est  donc  la  lésion  habituelle  de  la  maladie  par 
décompression  atmosphérique;  il  a  été  signalé  par  divers  auteurs 
(Chabaut,  Leyden,  Schrôtter,  S.  Zografidi,  etc.),  mais,  dans  (pielcpios 
cas  où  la  décompression  a  été  extrêmement  brusque  et  intense,  il 
existait  également  des  hémorragies,  quelquefois  assez  abondantes. 
On  s'explique  d'ailleurs  très  bien  que  de  fortes  embolies  gazeuses 
puissent  faire  éclater  les  vaisseaux  au  lieu  de  les  obstruer  simple- 
ment. C'est  pourquoi  les  accidents  de  la  décompression  sont  décrits 
par  quelques  auteurs  au  chapitre  de  l'hématomyélie.  Le  ramollisse- 
ment et  l'hémorragie  médullaire  pardécompression  atmosphérique  ont 
été  reproduits  expérimentalement  (Paul  Bert,  J.  Lépine,  Oliver,  etc.), 
et  on  a  pu  démontrer  la  réalité  du  dégagement  des  bulles  gazeuses, 
l'ischémie  et  la  nécrose  consécutive  ou  les  hémorragies. 

Suivant  les  cas,  les  foyers  de  ramollissement  sont  uniques  ou 
multiples  :  ils  sont  volumineux  et  occupent  toute  l'épaisseur  de  la 
moelle,  ou  bien  ils  sont  petits  et  sont  disséminés  sur  une  assez 
grande  hauteur  de  l'axe  gris.  On  trouve  encore  un  foyer  isolé  dans 
les  cordons  postérieurs  ou  dans  les  cordons  latéraux,  ou  même  dans 
la  substance  grise. 

Les  lésions  hislologiques  du  tissu  nerveux  sont  tout  à  fait  compa- 
rables ù  celles  de  la  myélomalacie  par  artérites  syphilitiques,  aux 
lésions  vasculaires  et  à  la  méningite  près. 

Les  symptômes  du  ramollissement  par  décompression  ont  éga- 
lement les  plus  grandes  analogies  avec  ceux  des  myélites  infectieuses 
et  de  la  syphilis  spinale  à  marche  aiguë  ;  le  tableau  clinique  est 
celui  d'une  paraplégie  à  début  brusque,  tout  d'abord  llasque  avec 
abolition  des  réllexes.  troubles  des  réservoirs;  puis,  sil  y  a  survie, 
la  paraplégie  devient  peu  à  peu  spasmodique,  la  rétention  d'urine 
persiste    quelquefois    indéfiniment.    La   paralysie  n'atteint   dans   la 
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grande  majorité  des  cas  que  les  membres  inférieurs,  les  foyers  de 
myélomalacie  ayant,  ici  comme  dans  les  infections,  leur  siège  d'élec- 
lion  à  la  région  dorsale. 

Plus  rarement,  la  paralysie  est  transitoire,  le  malade  éprouve  du 
dérobement  des  jambes,  il  tombe  et  ne  peut  se  relever  qu'au  bout 
de  quelques  instants;  on  peut  admettre  que  la  circulation  n'a  été 
gênée  que  momentanément,  c'est  en  quelque  sorte  une  claudication 
intermittente,  une  syncope  de  la  moelle. 

Les  circonstances  dans  lesquelles  surviennent  ces  accidents 
rendent  le  diagnostic  singulièrement  facile.  Le  |ironostic  est  grave, 
puisque  la  paralysie  est  généralement  incurable,  et  que  la  mort  peut 
survenir  assez  rapidement  du  fait  des  escarres  et  de  la  plupart  des 
complications  qui  surviennent  au  cours  des  myélites. 

Aucun  traitement  spécial  ne  saurait  être  recommandé  et  la  pro- 
phylaxie seule  doit  être  préconisée  :  il  faut  éviter  la  décompression 
brnsque,  ce  qui  est  toujours  possible. 

HÉMATOMYÉLIE. 

HISTORIQUE.  —  L'hématomyélie  figure  pour  la  première  fois,  à 
titre  d'entité  morbide,  dans  le  livre  d'Ollivier  (d'Angers)  sur  les 
maladies  de  la  moelle  (18"27)  ;  des  observations  d'hémorragie  de  la 
moelle  avaient  été  cependant  publiées  avant  cette  date,  qu'il  s'agisse 
d'hémorragie  spontanée  (Gaultier  de  Claubry)  ou  d'hémorragie  trau- 
niatique  (Home,  distinction  qui  a  été  maintenue  dans  la  classifi- 
cation des  hématomyélies  en  hématomyélies  spontanées  et  Irauma- 
tiques.  Depuis,  de  nombreuses  observations  ont  vu  le  jour  et  certaines 
ont  soulevé  d'intéressants  problèmes  palhogéniques,  tels  que  les 
rapports  des  anévrysmes  miliaires  (Liouville)  ou  de  la  myélite  (Kiis- 
ter,  Charcot,  Bouchard)  avec  l'hémorragie  médullaire;  ou  étiol.o- 
giques,  tels  que  ses  relations  avec  le  traumatisme  (Thornburn),  la 
commotion  médullaire  (Schmaus),  la  décompression  brusque  (Ley- 
den).  Avec  Minor  commence  l'étude  des  corrélations  entre  la  syrin- 
gomyélie  et  une  hématomyélie  antérieure. 

La  physiologie  expérimentale  a,  dans  ces  dernières  années,  prêté 
son  concours  à  l'anatomie  pathologique  pour  préciser  l'ordre  suivant 
lequel  évoluent  les  lésions  et  a  fourni  des  résultats  importants 
(P.  Bert,  Schmaus,  Goldscheider  et  Flalau,  Lépine). 

Les  principales  étapes  de  l'histoire  de  l'hématomyélie  sont  consi- 
gnées dans  les  thèses  ou  les  travaux  de  Jaccoud  (1802),  Levier  (1801), 
de  Koster,  Charcot,  Hayem  (1872),  Bouchard  (1874),  Leyden,  Erb, 
Vulpian,  Boppe,  Thornburn,  Minor,  Allen  Starr,  et  surtout  dans 
l'excellenle  thèse  de  Lépine  (1900). 

ÉTIOLOGIE.  —  L'hémorragie  médullaire  peut  n'être  qu'un  accident 
au  cours  d'une  alTection   aiguë  ou  chronicpie  de  la  moelle;  e^e  se 
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produil  en  quelque  sorte  sur  un  terrain  préparé,  ou  bien  elle  apparaît 
d'emblée  sur  des  tissus  apparemment  sains.  Dans  le  premier  cas 
Thématomyélie  est  dite  secondaire^  dans  le  second  primitive. 

Hématomyélie  secondaire.  —  Elle  a  été  signalée  au  cours  des 
myélites  aiguës  (Pick,  Buzzard  et  Risien  Russell)  et  des  méningo- 
myélites  chroniques  (Raymond),  de  la  myélite  chronique  syphilitique 
(Siemerling,  Williamson).  La  variole  et,  plus  spécialement,  la  variole 
hémorragique  se  compliquent  parfois  de  myélite  avec  extravasation 
sanguine.  Les  vaisseaux  sont  compris  dans  les  vastes  destructions 
auxquelles  donnent  lieu  les  abcès  de  la  moelle,  et  lenr  rupture  est 
suivie  d'épanchements  sanguins  (Homèn). 

Les  injections  de  toxines  microbiennes  ont  eu  parfois  comme  con- 
séquence la  production  de  petites  extravasations  sanguines  ou  de 
véritables  hémorragies;  mais  comme  les  lésions  des  divers  éléments 
du  tissu  médullaire  sont  contemporaines  de  l'épanchement  sanguin, 
on  ne  peut  affirmer  que  les  toxines  produisent  l'hémorragie  en 
exerçant  une  action  spécifique  sur  les  vaisseaux  :  c'est  pourquoi  la 
pathogénie  des  hématomyélies  au  cours  des  myélites  est  encore  très 
indécise.  L'origine  infectieuse  de  l'hématomyélie  a  été  soutenue  par 
de  nombreux  auteurs,  et  le  terme  hcmnlomyélile  a  failli  se  substituer 
définitivement  à  celui  (Vhémalomyclie.  La  myélomalacie  conséculive 
à  la  thrombose  artérielle,  due  elle-même  à  l'artérite  aiguë,  peut 
donner  également  lieu  à  des  infiltrations  sanguines. 

L'hématomyélie  survient  encore  au  cours  de  la  syringomyélie 
(Berkley,  Korb,  Carslaw,  Dana)  ;  des  tumeurs  :  gliome  (Charcot, 
Pierret),  myxomes  (Rybaekyne  et  Riroulia)  ;  sarcomatose  (Bruns, 
Koeppen,  Glaser,  Orlowsky)  ;  de  l'anémie  pernicieuse  (Teischmiiller, 
Lenoble). 

Hématomyélie  primitive.  —  L'hématomyélie  primitive  est  soil 
traumalique,  soit  spontanée. 

Hématomyélies  traumatioues.  —  Le  traumatisme  est  la  cause  la 
plus  fréquente  de  l'hématomyélie  :  il  agit  soil  directement,  soit  indi- 
rectement. 

Dans  le  premier  cas,  la  moelle  est  endommagée  par  une  vertèbre 
fracturée  ou  luxée;  elle  est  déchirée,  comprimée  ou  rompue,  et  l'hé- 
morragie se  forme  au  niveau  même  du  traumatisme  médullaire.  Les 
circonstances  qni  lui  donnent  naissance  le  plus  ordinairement  sont 
la  chute  d'un  lieu  élevé  ou  à  la  renverse,  un  choc  sur  la  colonne  ver- 
tébrale, un  écrasement  ou  un  tamponnement;  dans  ces  conditions, 
il  se  produit  des  hémorragies  non  seulement  au  niveau  de  la  région 
directement  atteinte,  mais  aussi  dans  des  segments  médullaires  plus 
ou  moins  éloignés  ;  ce  sont  des  hémorragies  à  distance. 

L'hématomyélie  peut  être,  en  elTet,  la  conséquence  d'un  trauma- 
tisme sans  que  la  moelle  ait  été  directement  blessée,  et  celle  variété 
<'oiistilu('  riiémalomyélic  lrauniati(|uo  proprement  dite. 
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L'hémorragie  ne  débute  pas  toujours  au  moment  même  du  trau- 
matisme; elle  peut  ne  survenir  ou  n'augmenter  que  dans  les  heures 
ou  les  jours  qui  suivent  le  traumatisme  :  ce  sont  les  hémorragies 
traumaliques  secondaires.  Les  symptômes  ne  s'installent  alors  qu'un 
certain  temps  après  l'accident.  Winckler  et  Jochmann  (1908)  en  ont 
rapporté  récemment  un  exemple  très  remarquable. 

L'hématomyélie  traumatique  est  observée  dans  les  circonstances 
suivantes  : 

1"  L'élongation  de  la  moelle  :  c'est  dans  celte  catégorie  que  rentrent 
les  hémalomyélies  de  la  dyslocie  (Schutz,  Friedleben,  Bednar,  Par- 
rot,  Schull/.e,  Couvelaire).  Les  applications  de  forceps  et  certaines 
manœuvres,  telles  que  la  manœuvre  de  Mauriceau,  sont  particuliè- 
rement incriminées  (Schaetïer).  C'est  par  le  même  mécanisme  que 
l'hématomyélie  suit  l'inclinaison  forcée  de  la  tête  en  avant  (Thornburn, 
Kocher)  ou  la  flexion  exagérée  en  arrière,  mais  dans  ces  cas  il  y  a 
plus  que  la  rupture  d'un  ou  plusieurs  vaisseaux  ;  la  moelle  elle-même, 
qui  n"a  ni  la  souplesse  ni  la  résistance  de  la  colonne  vertébrale,  doit 
se  rompre  au  niveau  de  la  substance  grise  plus  fragile.  L'hémato- 
myélie due  à  la  suspension  appliquée  autrefois  au  traitement  d»i 
tabès  a  été  assez  rarement  signalée  (Fischer). 

2°  L'élongalion  des  racines,  dans  les  tentatives  de  redressement  des 
membres  contractures  (Pribram)  ou  dans  l'élongalion  des  nerfs 
employée  comme  moyen  thérapeutique  (Rumpf)  :  il  a  été  démontré, 
en  eflet,  expérimentalement  que,  dans  l'élongalion  des  nerfs,  la  rup- 
ture ne  se  produit  pas  sur  le  tronc  nerveux  lui-même,  mais  sur  les 
racines,  et  qu'elle  donne  lieu  non  seulement  à  une  hémorragie  radi- 
culaire,  mais  encore  à  une  hémorragie  médullaire. 

3°  La  commolion  médullaire  :  dans  ce  groupe  figurent  les  hémor- 
ragies consécutives  à  un  choc  sur  la  colonne  vertébrale,  sans  alté- 
ration des  os  ni  des  appareils  ligamenteux;  à  une  chute  sur  le  dos, 
sur  les  pieds,  sur  le  siège  ;  les  hémorragies  à  dislance  précédemment 
signalées  font  partie  de  celte  variété  ;  il  en  est  de  même  des  hémalo- 
myélies de  la  fulguration  et  des  décharges  électriques. 

L'existence  de  cette  variété  d'hémalomyélie  a  été  presque  mise  en 
doute  par  Schmaus  ;  elle  a  été  affirmée  au  contraire  par  Gussen- 
bauer,  Wagner  et  Slolper  ;  mais  les  accidents  nerveux  qui  se  déve- 
loppent après  la  commolion  médullaire  ne  doivent  pas  être  attribués 
uniquement  à  l'hématomyélie  :  ils  relèvent  en  outre  des  altérations 
parenchymateuses  primitives. 

Mais  souvent  ce  ne  sont  là  que  des  causes  occasionnelles  à  côté 
desquelles  il  faut  faire  une  part  aux  causes  prédisposantes  :  l'hémo- 
philie, les  lésions  artérielles,  l'alcoolisme  chronique  (Bœdeker, 
Jeslkofl"). 

Jlématomyélies  par  décompression.  Maladie  des  caissons.  —  Tous 
les  appareils  dans  lesquels  l'homme  subit  une  pression  atmosphérique 
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considérable  sont  susceptibles  d'occasionner  des  accidents  paraly- 
tiques au  moment  de  la  décompression,  lorsqu'elle  a  lieu  brusquement 
(cloches  à  plongeurs,  caissons,  scaphandres).  Ces  accidents,  ([ui  ont 
été  plus  particulièrement  observés  au  cours  de  grandes  entreprises 
(construction  du  pont  de  Londonderry,  construction  du  pont  de  Saint- 
Louis  sur  le  Mississipi),  reconnaissent  pour  cause  des  hémorragies 
médullairesdont  l'existence  réelle  a  d'ailleurs  été  démontrée  (Bauer), 
ou  des  ramollissements  (Voy.  Bamollissement  médullaire  el  myéloma- 
lacie,  p.  256).  La  durée  de  la  compression  a  son  importance,  mais 
c'est  la  rapidité  de  la  décompression  qui  joue  le  principal  rôle  ;  et 
pour  éviter  ces  accidents,  la  décompression  doit  s'opérer  à  raison  de 
deux  à  quinze  minutes  par  atmosphère.  Les  hématomyélies  de  la 
décompression  brusque  sont  dues  soit  à  l'ischémie  et  au  ramollis- 
sement par  embolie  gazeuse,  soit  au  dégagement  in  situ  de  gaz 
dissous  dans  les  liquides  organiques  (P.  Bert,  J.  Lépine),  soit  à  la 
compression  des  vaisseaux  intestinaux  par  le  dégagement  des  gaz  de 
l'intestin  et  au  refoulement  du  sang  abdominal  vers  d'autres  organes, 
et  en  particulier  vers  la  moelle  (Bouchard,  Lépinej. 

En  résumé,  les  accidents  nerveux  consécutifs  au  traumatisme  ont 
comme  subsiratum  anatomique  l'hémorragie  de  la  moelle  et  des 
lésions  directes  des  tissus  nerveux  ;  l'hémorragie  est  souvent  pré- 
parée par  une  altération  des  vaisseaux  :  soit  prédisposition  congéni- 
tale, soit  altération  pathologique. 

HÉMATOMYi'iLiEs  SPONTANÉES.  —  Cc  sout  dcs  hématomyélics  conges- 
tives  ou  par  stase  sanguine,  survenant  à  propos  d'un  effort  (soulè- 
vement d'un  poids,  le  coït,  les  exercices  militaires),  sans  que  cet 
effort  soit  considérable.  Les  accidents  paraplégiques  signalés  au 
cours  de  la  coqueluche  ont  été  vraisemblablement  occasionnés  par 
des  hémorragies  médullaires  consécutives  aux  quintes  de  toux,  et 
c'est  par  le  mécanisme  de  la  congestion  que  doivent  être  sans  doute 
expliquées  les  hémorragies  des  états  convulsifs  (strychnisme  expé- 
rimental, épilepsie,  tétanos). 

Dans  la  classe  des  hématomyélies  congestives  rentrent  encore  les 
hémorragies  par  suppression  du  flux  menstruel  (Levier,  Eichhorst) 
ou  d'un  flux  hémorroïdal  (Oppenheim),  par  congestion  de  l'appareil 
génital  avant  ou  après  l'accouchement  ;  les  hémorragies  à  la  suite 
d'émotion  ou  consécutives  au  maintien  prolongé  d'une  attitude  qui 
met  obstacle  au  retour  du  sang  veineux  (Duriau,  Koster). 

L'hématomyélie  a  frigore^  signalée  par  Boinet,  serait  confirmée  par 
les  expériences  de  llochhaus  :  cet  auteur  a  pu  produire,  eu  effet, 
des  hématomyélies  par  réfrigération  locale  de  la  région  lombaire 
chez  les  animaux.  Des  petites  hémorragies  de  la  substance  grise  ont 
été  signalées  dans  le  zona  (André-Thomas  et  Lamunière,  A.  BruceU 
elles  siègent  dans  le  segment  correspondant  au  ganglion  enflammé 
et  du  même  côté.  Les  vaisseaux  seraient  congestionnés  ilu  fait  de  la 
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paralysie  des  libres  sympathiques  et  l'hémorragio  ne  serait  <{ue  la 
eonso'quence  de  la  congestion. 

D'autres  fois,  ainsi  que  nous  avons  été  à  même  de  le  constater 
(fig.  96  à  98  et  170  à  173),  l'hémalomyélie  survient  en  dehors  de  toute 
cause  étiologique  appréciable. 

L'hématomyélie  siégerait  plus  souvent  dans  la  substance  grise  à 
cause  de  sa  plus  grande  richesse  en  vaisseaux  et  de  sa  grande  fragilité. 

Les  expériences  de  Goldsclieider  et  Flatau  sur  la  moelle  humaine, 
celles  de  J.  Lépine  sur  les  animaux,  ont  démontré  (pie  le  sang  avait 
une  tendance  très  nette  à  se  répandre  dans  le  sens  de  la  longueur  à 
la  base  de  la  corne  postérieure,  el  ù  respecter  les  cornes  antérieures. 
Le  sang  rencontrerait  à  ce  niveau  une  barrière  constituée,  pour  les 
uns,  par  du  tissu  névroglique,  pour  les  autres,  par  des  fibres  ner- 
veuses (Benda,  (loldscheider  et  l'iatau  . 

D'après  Lépine,  loi'S(pi'on  inj(^cle  du  sang  au  voisinage  de  la  région 
centrale  de  la  moelle  chez  le  lapin,  le  canal  «entrai  est  toujours  la 
voie  principale  de  l'hémorragie. 

De  même,  le  choc  de  la  colonne  vertébrale  (chez  le  cobaye  et  le 
lapin)  produit  des  cxtravasations  et  des  hémorragies  dans  la  sub- 
stance grise  :  le  canal  central  contient  également  du  sang.  Enfin  la 
décompression  brusque  produit  des  hémorragies  primitives  et  des 
embolies  gazeuses,  origines  d'infai-ctus  hémorragicjues. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  Lorsque  l'hémorragie  de  la  moelle 
est  d'origine  traumati(jue  et  que  cet  organe  a  été  directement  atteint, 
il  existe,  outre  le  foyer  médullaire,  des  foyers  dans  les  méninges  ;  il 
y  a  non  seulement  hématomyélie,  mais  encore  liématorrachis. 

L'hémalomyélie  spontanée  ou  Iraumatique  sans  lésion  directe  de 
la  moelle  se  présente  sous  deux  aspects  :  hémorragies  capillaires  ou 
hémorragies  en  foyer. 

Hémorragies  capillaires.  —  Macroscopiquement  elles  forment  des 
petits  points  ou  de  petites  taches  rouges,  disséminées,  plus  abon- 
dantes dans  la  substance  grise  que  dans  la  substance  blanche,  mais 
plus  souvent  distribuées  dans  celte  dernière  que  ne  le  sont  les  hémor- 
ragies en  foyer  :  ces  hémorragies  sont  si  limitées  et  produisent  si  peu 
de  désordres  ({u'elles  ne  donnent  souvent  lieu  à  aucune  manifestation 
clinique. 

Hémorragies  en  foi/er.  —  Llles  ont  un  volume  variable:  elles  dépas- 
sent rarement  celui  d'une  noisette,  elles  atteignent  assez  souvent  celui 
d'un  pois.  Ces  foyers  peuvent  être  uniques  ou  multiples  :  multiples, 
ds  communiquent  parfois  les  uns  avec  les  autres  el  donnent  l'illusion 
d'un  foyer  unique  d'aspect  moniliforme  ;  en  tout  cas,  le  plus  grand 
diamètre  des  foyers  hémorragiques  est  toujours  dans  le  sens  de  la 
hauteur.  Ils  siègent  dans  la  substance  grise  au  niveau  de  la  colonne 
de  Clarke,  empiétant  sur  la  commissure  grise  el  sur  la  corne  posté- 
rieure ;  le  sa!ig  s'infiltre  en  outre  dans  la  zone  cornu-commissurale 
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et  dans  le  sillon  médian  postérieur.  Le  canal  de  l'épendyme  est  reloulé 
en  avant,  parfois  rompu  en  un  ou  plusieurs  points  de  la  hauteur;  il 
contient  presque  toujours  des  globules  sanguins. 

Suivant  les  cas,  l'hémorragie  ne  dépasse  pas  la  ligne  médiane,  ou, 
au  contraire,  elle  se  propage  à  l'autre  moitié  en  suivant  la  commis- 
sure postérieure  et  gagne  ainsi  la  corne  postérieure  du  côté  opposé. 

La  région  cervicale  est  la  plus  fréciuemment  atteinte;  après  elle 
vient  la  région  dorsale,  puis  la  région  lombaire.  La  région  cervicale 
est  le  siège  le  plus  habituel  de  l'hématomyéUe  traumatique.  L'iiéma- 
tomyélie  de  la  région  dorsale  occupe  une  plus  grande  hauteur. 

La  hauteur  du  foyer  ne  dépasse  pas  ordinairement  celle  d'un  ou 
de  deux  segments  médullaires;  plus  rarement  elle  occupe  plusieurs 
segments  (hémorragies  longitudinales,  tubaires  ou  tubulaires  de 
Levier),  soit  en  dehors  du  canal  central,  soit  à  l'intérieur  même  de 
ce  canal  préalablement  rompu  (Ouenu  et  Wickham,  Minor  .  Dans 
un  cas  d'origine  traumatique  observé  par  l'un  de  nous  (ig.  l"-2'.>  et 
\:i-2  à  1 40),le  loyer  s'étendait  de  la  douzième  racine  dorsale  justju'à  l;i 
seplième  cervicale.  Il  peut,  au  contraire,  élre  disposé  comme  un 
anneau  (hématomyélie  annulaire). 

Les  cellules  ganglionnaires  voisines  du  foyer  disparaissent,  de 
iiicnie  (jue  les  tubes  nerveux  rompus  subissent  la  dégénérescence 
wallérienne.  Les  travées  névrogliques  sont  détruites  au  niveau  du 
foyer  et  dissociées  à  la  périphérie  ;  cependant  les  limites  du  foyer 
sont  assez  nettenient  arrêtées.  Les  vaisseaux  sont  le  plus  souvent 
malades,  épaissis  et  sclérosés;  le  parenchyme  lui-même  est  ([uelque- 
fois  le  siège  de  lésions  d'inflammation  chronique.  Au  début,  la  pie- 
mère  est  injectée  et  ecchymotique,  pi-incipalement  au  niveau  du 
foyer  hémorragique;  les  sillons  sont  remplis  par  des  caillots  sanguins. 

Ultérieurement,  le  caillot  se  désagrège,  le  tissu  névroglique  prolifère 
autour  du  foyer  et  il  ne  subsiste  plus  qu'une  cavité  limitée  par  une 
paroi  névroglique  extrêmement  dense  :  la  présence  à  son  intérieur  de 
quelques  cristaux  d'hématoïdinenelaisseaucun  doute  sur  son  origine. 

Au-dessus  et  au-dessous  de  la  lésion,  les  fibres  interrompues 
dégénèrent  suivant  qu'elles  sont  ascendantes  ou  descendantes  :  la 
dégénération  du  faisceau  de  Gowers  et  du  faisceau  cérébelleux 
direct  au-dessus  de  la  lésion,  celle  du  faisceau  pyramidal  croisé  au- 
dessous,  sont  les  plus  fréquentes. 

De  même  que  les  rapports  entre  la  syringomyélie  et  un  trauma- 
tisme antérieur  ont  été  établis  par  les  observations  d'Oppenheim, 
de  Baiimler,  S(;hlesinger,  Bruhl,  ceux  de  la  syringomyélie  et  d'une 
hématomyélie  antérieure  ont  été  mis  en  lumière  par  Minor  :  dans  ces 
cas,  l'hématomyélie  n'est  pas  nécessairement  d'origine  traumatique 
(Sletï'en,  Spiller,  Pearce,  Bailey),  de  même  que  la  syringomyélie 
traumatique  n'est  pas  toujours  précédée  d'une  hématomyélie  Strûm- 
l»ell,  Lax  et  Mïdler,  Lloyd), 
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Quelques  auteurs  prétendent  pouvoir  établir  des  distinctions  bien 
tranchées  entre  la  gliose  vraie  et  la  gliose  secondaire  à  une  héma- 
tomyélie  ;  lorsque  l'hématomyélie  remonte  à  plusieurs  années,  cette 
différenciation  devient  cependant  très  difficile  :  il  n'est  pas  nécessaire, 
d'autre  pari,  pour  que  la  réaction  névroglique  et  la  syringomyélie 
secondaire  se  développent,  que  le  canal  central  ait  été  rompu  et  que 
les  cellules  épendymaires  aient  été  directement  lésées. 

Les  hématomyélios  contemporaines  de  la  myélomalacie  ou  de  la 
myélite  aiguë  el  celles  qui  surviennent  au  cours  d'une  myélite  chro- 
nique ont  toujours  de  petites  dimensions  :  il  en  est  de  même  des 
hémorragies  des  anémies  pernicieuses  (exceptionnellement  elles 
forment  un  foyer  [Teischmuller  ),  des  hémorragies  au  cours  de  la 
syringomyélie  et  des  tumeurs.  Enfin  les  hématomyélies  traumatiques 
(absiraction  faite  des  cas  dans  lesquels  il  y  a  une  plaie  de  la  moelle 
siègent  fréquemment  dans  des  points  assez  éloignés  de  l'endroit  sur 
lequel  a  porté  le  traumatisme. 

Les  hémorragies  j)ar  élongalion  ont  leur  siège  habituel  dans  la 
région  cervicale  iThornburn,  Parkins,  IVIinor,  Slolj)er);  ce  sont  des 
hématomyélies  centrales.  Il  est  vraisemblable  d'ailleurs  que  l'hémor- 
ragie ne  doit  pas  seule  entrer  en  ligne  de  compte  dans  l'explication 
des  symptômes,  et  que  les  altérations  j)arenchymateuses  provoquées 
par  le  traumatisme  lui-même  jouent  un  rôle  important  dans  la 
genèse  des  accidents  nerveux. 

D'après  les  résultats  des  expériences  de  (liissenbauer,  Wagner  et 
Stolper,  la  rupture  des  gros  vaisseaux  sanguins  est  exceptionnelle 
dans  la  commotion  médullaire;  ce  sont  plutôt  des  extra vasations  par 
rupture  des  petits  vaisseaux  et  des  capillaires. 

Les  lésions  de  la  décompression  brusque  sont  d'une  pathogénie 
complexe  :  ce  sont  soit  des  petites  hémorragies  capillaires,  soit  des 
infarctus  hémorragiques.  J.  Lépine  insiste  sur  la  dilatation  et  la 
disposition  hélicine  des  vaisseaux  :  autour  d'eux  le  tissu  nerveux  est 
refoulé  et  laisse  un  vide.  Les  hémorragies  sont  dues  à  des  ruptures 
vasculaires  se  produisant  sous  l'influence  de  la  distension  extrême 
des  vaisseaux  ;  cette  distension  reconnaît  deux  causes  principales  : 
le  dégagement  in  situ  des  gaz  du  sang;  l'afilux  du  sang  abdominal 
chassé  par  la  distension  gazeuse  de  l'intestin. 

Les  hémorragies  spontanées  sont  moins  bien  connues  dans  leur 
distril)ulion  et  leur  localisation. 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  ÉVOLUTION  CLINIQUE.  —  Lorsque 
l'hémorragie  a  lieu  au  cours  d'une  myélite  aiguë  et  chronique,  si 
elle  procède  par  foyers  multiples,  mais  disséminés  et  microscopi([ues, 
elle  ne  se  révèle  par  aucun  symptôme  particulier  et  cliniquemenl 
elle  passe  complètement  inapenjue. 

C'est  lorsque  l'hématomyélie  consiste  en  un  foyer  hémorragique 
assez  volumintMix  el  s'étendani  sur  une  assez  grande  hauteur  dans 
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la  substance  grise  qu'elle  donne  lieu  à  un  ensemble  de  symptômes 
habituellement  assez  caractéristiques  pour  que  le  diagnostic  en  soil 
facile. 

Le  début  est  brusque,  parfois  apoplectiforme  avec  perte deconnais- 
sance.  Le  malade  sent  une  douleur  extrêmement  vive  au  niveau  de  la 
colonne  vertébrale,  à  une  hauteur  variable  suivant  le  siège  de  la 
lésion  et  irradiant  dans  les  membres  correspondants.  11  tombe  et  pré- 
sente aussitôt  des  symptômes  paralytiques,  des  troubles  de  la  sensi- 
bilité, de  la  paralysie  des  sphincters.  Ces  symptômes  n'apparaissent 
pas  toujours  d  emblée  et  simultanément;  dans  certains  cas  ils  ne  sont 
au  grand  complet  qu'après  plusieurs  heures  ou  même  plusieurs  jours  ; 
dans  d'autres  cas,  au  contraire,  ils  s'atténuent  assez  raj)idement  par 
régression  des  phénomènes  d'inhibition  et  de  choc  qui  s'étaient 
surajoutés  aux  symptômes  propres  de  l'hémorragie. 

Quelquefois  des  douleurs  dans  le  dos  ou  dans  les  lombes,  des  four- 
millements dans  les  extrémités,  ont  précédé  de  quelques  heures  ou 
même  de  quelques  jours  l'apparition  des  symptômes  ;  mais  le  début 
n'en  reste  pas  moins  foudroyant. 

Les  troubles  de  la  motilité  consistent  tout  d'abord  en  paralysie 
des  membres  inférieurs  ou  des  quatre  membres,  plus  tard  en  atrophie 
musculaire.  Cette  atrophie  musculaire  présente  une  topographie 
radiculaire  (tig.  170  et  171)  et  non  segmentaire.  Elle  est  naturelle- 
ment beaucoup  plus  nette  dans  les  hématomyélies  de  la  moelle  cervi- 
cale ou  lombaire  (jue  dans  les  hémorragies  de  la  moelle  dorsale. 
Seuls  s'atrophient  les  muscles  dont  les  centres  trophiques  ont  été 
détruits  })ar  le  foyer  hémorragique. 

Les  altérations  de  la  sensibilité  sont  caractérisées  par  une  diminu- 
tion des  sensibilités  thermique  et  douloureuse,  allant  parfois  jusqu'à 
la  perte  absolue  avec  la  conservation  complète  ou  relative  de  la  sen- 
sibilité tactile,  c'est-à-dire  par  une  dissociation  syringomyélique  ;  les 
troubles  de  la  sensibilité  affectent  en  outre  une  disposition  1res 
nettement  radiculaire  (fig.  98,  172,  173,  174  à  176).  Ils  occupent  les 
territoires  cutanés  innervés  par  le  segment  médullaire  au  niveau 
duquel  s'est  épanché  le  sang.  Lorsque  le  foyer  hémorragique  est 
unilatéral,  les  troubles  sensitifs  sont  unilatéraux;  sinon  ils  sont  bila- 
téraux, mais  pas  forcément  symétriques,  parce  que  l'épanchemenl 
de  sang  n'est  pas  lui-même  toujours  absolument  symétrique. 

Il  existe  en  outre  des  troubles  de  la  sensibilité  dans  les  territoires 
cutanés  innervés  par  les  régions  de  la  moelle  sous-jacentes  à  la 
lésion,  surtout  lorsque  le  foyer  hémorragique  occupe  une  certaine 
dimension.  Lorsqu'il  ne  dépasse  pas  les  limites  d'une  moitié  de  la 
moelle,  il  se  traduit  cliniquement  par  le  syndrome  de  Brown- 
Séquard,  c'est-à-dire  par  une  hémiplégie  plus  ou  moins  marquée  du 
même  côté  avec  hyperesthésie  et  par  une  hémianestliésie  du  côté 
opposé   (fig.    98).  L'hémianeslhésie   n'est  pas   ordinairement  com- 
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plète,  les  sensibilités  thermique  et  douloureuse  sont  plus  prises  que 
la  sensibilité  tactile,  ou  le  sont  exclusivement. 

En  résumé,  rhémalomyéjie  unilatérale  donne  lieu  à  une  anesthésie 
à  lopogrvîpliie  radiculaire  liomolalérale  dans  les  régions  innervées 
par  le  segment  controlatéral  de  moelle  où  s'est  produite  l'hémor- 
ragie, et  à  une  anesthésie  croisée  dans  les  régions  innervées  par  les 
segments  de  moelle  sous-jacenls  à  l'hémorragie  Jig.  *J8  et  ]74  à  176). 

Le  syndrome  de  Brown-Séquard  peut  s'observer  encore  dans 
d'autres  conditions.  C'est  ainsi,  par  exemple,  qu'un  foyer  central 
dans  la  région  cervicale  peut  n'ètie  qu'unilaléral  dans  la  région 
dorso-lombaire.  Dans  ce  cas,  les  troubles  delà  molilité  et  de  la  sen- 
sibilité, bilatéraux  sur  les  membres, supérieurs  et  le  tronc,  se  tra- 
duisent dans  les  membres  inférieurs  par  une  hémiparaplégie  avec 
anesthésie  croisée  (fig.  174  à  17(3). 

Les  sensibilités  piofondes  ne  sont  pas  toutes  altérées  :  en  elVel,  lun- 
dis que  le  sens  des  attitudes  segmentaires  et  le  sens  stéréognoslique 
sont  conservés,  la  sensibilité  osseuse,  par  contre,  est  diminuée  ou 
abolie  (tig.  175j.  Lorsqu'il  y  a  syndrome  de  Brown-Séquard,  la  sensi- 
bilité osseuse  est  altérée  du  côté  de  l'hyperesthésie. 

Les  réflexes  tendineux  sont  abolis  au  début  dans  les  gros  foyers 
hémorragiques;  la  période  de  shock  passée,  ils  s'exagèrent. 

Par  contre,  les  réflexes  dont  le  centre  est  détruit  par  le  fo}er 
hémorragique  disparaissent  dès  le  début  et  n'ont  aucune  tendance 
à  réapparaître.  Le  signe  de  Babinski  est  la  règle  lorsque  la  voie 
pyramidale  est  intéressée. 

Les  troubles  sphinctériens  s'observent  surtout  dans  les  gros 
foyers  hémorragiques,  et  avec  d'autant  plus  de  fréquence  ([ue  la 
moelle  est  intéressée  plus  bas  :  plus  souvent,  par  conséquent,  dans 
les  hématomyélies  de  la  région  dorsale  que  dans  celles  de  la  région 
cervicale,  plus  souvent  encore  dans  celles  de  la  région  lombo-sacrée 
»jue  dans  celles  de  la  région  dorsale.  Ce  sont  de  la  rétention  ou  de 
l'incontinence  des  urines  et  des  matières.  Il  en  est  de  même  pour 
les  fonctions  sexuelles. 

Ajoutons  enfin  que  ces  ditférenls  symptômes  présentent  des  varia- 
tions importantes  dans  leur  topographie  et  même  dans  leur  nature, 
suivant  la  région  médullaire  dans  laquelle  les  vaisseaux  se  sont 
rompus,  et,  pour  chaque  région,  suivant  les  segments  atteints 
(Voy.  Sémiologie). 

-Vu  début,  la  température  s'élève,  puis  elle  revient  à  la  normale  au 
bout  de  quelques  jours;  plus  rarement  il  y  a  abaissement  de  la  tem- 
pérature centrale  et  tendance  au  collapsus. 

La  mort  survient  quelquefois  dans  les  premières  heures,  ou  ({uel- 
ques  jours  après  le  début,  avec  les  accidents  du  décubitus,  des 
escarres,  de  la  cystite. 

Dans  la  grande  majorité  des  cas,  après  un  délai  plus  ou  moins  long, 
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il  se  produit  une  amélioration.  Parlois  les  troubles  des  réservoirs 
s'amendent  les  premiers,  mais  ils  peuvent  cependant  persister  indé- 
finiment. 

La  paraplégie  s'atténue;  de  (lasquo,  elle  devient  spasraodique. 
Beaucoup  de  malades  ne  conservent  (pi'un  peu  de  raideur  dans  les 
membres  inférieurs  :  il  en  est  de  même  |)our  les  membres  supérieurs 
([ui  récupèrent  progressivement  leur  force  de  la  racine  à  la  périphérie. 

La  reslitalio  <i(l  inlegriim  n'est  jamais  complète  :  les  muscles, 
dont  les  centres  Irophiques  ont  été  atteints,  s'atrophient  rapidement; 
cette  atrophie  persiste  indéfiniment,  de  même  que  les  troubles  radi- 
culaires  de  la  sensibilité. 

Enfin,  chez  quelques  malades,  après  une  atténuation  ijui  a  duré 
plusieurs  mois  ou  plusieurs  années,  des  symptômes  de  même  ordre 


Fis;'.  1<J9-  ^  Déloiriiutiuu  de  la  iiiuiii  gauche  par  conti'acture  excessive  des  lléeliis- 
seurs  des  doigts,  dans  un  cas  d'hcmatomyélie  ancienne  d'orijçine  traunialiciue.  — 
Paraplégie  spasmodique.  Cyplio-scoliose.  Atropliie  du  membre  supérieur  gauche. 
Dissociation  syringomyélique  de  la  sensibilité  (Bicètre,  1894). 

et  de  même  nature  réapparaissent  lentement  et  progressivement  ; 
il  n'est  pas  douteux  alors  qu'il  ne  s'agisse  d'une  syringomyélie 
qui  s'est  développée  consécutivement  à  une  hémalomyélie  (Minor). 
Hématomyélie  cervicale.  —  Elle  se  traduit  cliniquement  par  une 
paralysie  avec  atrophie  musculaire  des  membres  supérieurs  et  abo- 
lition des  rédexes  tendineux,  et  une  paralysie  spasmodique  des 
membres  inférieurs.  Les  troubles  de  la  sensibilité,  dissociation 
syringomyélique,  de  même  que  l'atrophie  musculaire,  varient  avec 
le  segment  radiculaire  occupé  par  la  lésion.  Lorsque  l'hémorragie 
§iège  au  niveau  de  la  huitième  racine  cervicale  et  de  la  première 
racine  dorsale,  les  troubles  de  la  sensibilité  occupent  une  bande 
longitudinale  située  sur  le  bord  interne  de  la  main,  de  lavant-bras  et 
du  bras  (fig.  174  à  .176);  l'atrophie  musculaire  est  limitée  aux  muscles 
de  la  main  et  au  groupe  interne  de  l'avant-bras  (fig.  170  et  171);  les 
nmscles  malades   sont  le  siège  de  contractions  fibrillaires  et  on  y 
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observe  la  réaelion  de  dégénérescence.  La  peau  qui  les  recouvre  est 
plus  froide  et  cyanosée.  On  constate  aussi,  dans  cette  localisation, 
Texislence  de  troubles  oculo-pupillaires  :  myosis,  enfoncement  du 
ijlobe  de  l'œil,  relrécissement  de  la  fenle  palpébrfde,  dus  à  la  destruc- 
tion des  cellules  d'origine  du  sympathique  cervical. 

Lorsque  l'hémorragie  siège  au  niveau  delà  cinquième,  sixième  ou 
septième  racine  cervicale,  l'alrophie  se  cantonne  dans  les  muscles  de 


Fi j;.  170  cl,  171. —  Atropliie  des  muscles  des  mains, lyne  Aran-Duclienne,  a\ec|)ar- 
lici()alion  très  lég'ère  à  l'atropliie  des  muscles  du  j-i'oupe  cubilal  des  avaul-bras, 
dans  lia  cas  d'hématomyélic  spontanée,  chez  une  femme  de  quarante  et  un  ans.  — 
Topo^rapliie  radiculaire  de  l'atropliie  (Ville  cervicale  et  l'""  dorsale).  Début  fou- 
tlroyanl  de  l'aflection  en  novembre  J895,  par  une  parapléjiie  des  quatre  membres 
avec  douleurs  très  vives  dans  les  bras  et  le  thorax.  Au  bout  de  trois  mois,  réap- 
])arition  des  mouvements  dans  les  membres  intérieurs.  Cette  malade. que  l'un  de 
nous  a  observée  pendant  (juati-e  ans,  présente  actuellement  :  une  atrophie  muscu- 
laire type  Aran-Duchenne  des  membres  supérieurs:  une  hémiparaplég'ie  j;auche 
spasmodique  ;  une  dissociation  syringoniyélique  de  la  sensil)ililé  à  topt>j^raphie 
i-adiculairc  occupant  la  région  antérieure  et  jiostérieure  du  thora.v  et  la  face 
interne  des  bras  et  des  avant-bras.  Aux  men)bres  inférieurs,  il  existe  le  syn- 
drome de  Browii-Séquard,  avec  dissociation  syringomyélique  également  (lig.  174 
et  176).  Incontinence  d'urine  (Salpctricre,  1897-1900;. 

l'épaule,  du  bras  ou  de  lavant-bras,  en  même  temps  ((ue  les  troubles 
de  la  sensibilité  recouvrent  le  bord  externe  ou  la  face  antérieure  de 
la  main,  de  l'aNiiiil-bras  cl  du  bras.  Si  la  moelle  est  aHeiiile  au 
niveau  delà  quatrième  racine  cervicale,  laparalysiedu  nerf  phrénique 
el  du  diaphragme  entraîne  des  troubles  graves  de  la  respiration. 

L'alrophie  musculaire  el  la  dissociation  syringomyéli([ue  sont 
parfois  plus  accentuées  et  plus  étendues  d'un  cùlé;  lors(jue  l'atro- 
pliic envahit  de  cluKpie  côté  dos  muscles  tlilï'érenis,  que  les  bandes 
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Fig'.  172  et  173. —  Dissociation  syringomyélique  à  topographie  radiculaire  —  moitié 
droite  du  tronc  et  face  interne  du  membre  supérieur  —  dans  un  cas  d'hémato- 
myélie  traumatique.  —  Homme  de  cinquante-quatre  ans,  frappé  de  paraplégie  des 
membres  inférieurs  à  l'âge  de  vingt-sept  ans  —  fracture  de  la  colonne  vertébrale, 
—  à  la  suite  dune  chute  d'un  lieu  élevé.  Paraplégie  totale,  absolue,  flasque,  avec 
abolition  des  réilexes  tendineux  et  incontinence  d"urine.  Abolition  de  tous  les 
modes  de  sensibilité  superficielle  et  profonde  dans  toutes  les  l'égions  teintées  en 
quadrillé.  Au-dessus  de  cette  ligne,  réapparition  progressive  de  la  sensibilité 
tactile  qui  redevient  normale  à  4  ou  5  centimètres  au-dessus  de  l'ombilic  et  per- 
siste intacte  dans  le  tronc,  les  bras,  le  cou,  la  face.  Analgésie  et  thermo-anesthésie 
dans  les  régions  teintées  par  des  lignes  horizontales,  se  limitant  peu  à  peu  à  la 
moitié  droite  antérieure  et  postérieure  du  thorax,  jusqu'un  peu  au-dessous  de  la 
clavicule  en  avant  et  de  l'omoplate  en  arrière.  Sur  la  face  interne  du  menibre 
supérieur,  anesthésie  et  thermo-anesthésie  sous  forme  de  bande  longitudinale 
occupant  environ  la  moitié  de  sa  face  antéro-externe  et  postéro-externc,  la  partie 
interne  de  la  main,  le  petit  doigt  et  la  (ace  externe  de  l'annulaiie.  A  l'autopsie, 
destruction  complète  de  la  moelle  épinière  par  les  fragments  osseux,  au  niveau 
des  f'',  2*^  et  3«  paires  lombaires  (fig.  129).  Au-dessus,  cavité  syringomyélique 
qui,  à  partir  de  la  10'' dorsale,  se  limite  à  la  base  de  la  corne  postérieure  droite, 
qu'elle  détruit  complètement  jusqu'au  niveau  de  la  l'"e  dorsale.  Au  niveau  de  la  8» 
et  de  la  1''  cervicale,  la  corne  postérieure  n'est  pas  détruite,  mais  séparée  par  la 
lésion  d'avec  la  corne  antérieure.  Intégrité  des  racines  postérieures.  Dans  le  cas 
actuel,  la  dissociation  syringomyélique  est  à  topographie  exclusivement  radicu- 
laire et  occupe  sur  le  thorax  les  territoires  innervés  par  les  racines  postérieures 
dorsales  —  de  la  8^  à  la  2'^  inclusivement  —  et  sur  le  membi'e  supérieur  les 
territoires  innervés  par  la  f"  dorsale,  la  8"  cervicale  et  une  partie  de  la  7e 
(Bicctre,  1895).  Cette  observation,  suivie  d'autopsie,  démontre  que  la  terminaison 
des  racines  postérieures  dans  la  substance  grise  des  cornes  postérieures  de  la 
moelle  épinière  se  fait  par  étages  superposés,  et  que  chacun  de  ces  étages  corres- 
pond au  territoire  périphérique  cutané  de  la  racine  correspondante.  Elle  prouve, 
en  d'autres  termes,  que  dans  la  moelle  épinière  il  n'existe  pas  une  projection 
segmentairede  la  sensibilité  cutanée —  métamérie  sensitive —  et  que  les  conduc- 
teurs de  cette  sensibilité  (fibres  sensitives  des  racines  postérieures)  aboutissent 
à  des  régions  de  substance  grise  qui,  chacune,  représentent  le  territoire  cutané 
de  la  racine  correspondante.  [Voy.  J.  Dejerine,  Sur  l'existence  de  troubles  de  la 
sensibilité  à  topographie  radiculaire  dans  un  cas  de  lésion  circonscrite  de  la  corne 
postérieure  [Revue  neurologique,  1899,  p.  518)  et  Contribution  à  l'étude  des 
localisations  sensitives  spinales  [Journal  de  piri/siol.  et  de  palhol.  comparées, 
1903,  p.  ()57).] 
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de  dissociation  syringomycliquc  ne  se  correspondent  pas,  on  doit 
songera  l'existence  de  deux  ou  même  de  plusieurs  foyers. 

Au  point  de  vue  de  l'intensité,  il  n'y  a  pas  toujours  parallélisme  entre 
les  troubles  delà  sensibilité  et  l'atrophie  musculaire;  vu  la  localisation 
plus  fréquente  des  hémorragies  au  niveau  de  la  corne  postérieure  ou 
de  la  commissure  postérieure,  les  troubles  de  la  sensibilité  sontrela- 
tivement  plus  fréquents  ou  plus  accentués  que  l'atrophie  musculaire 
(hématomyélie  centrale  [Minor]).  Ce  parallélisme  peut  cependant 
s'observer  (fig.  170,  171,  174  à  17G). 

Lorsque  l'hémorragie  est  considérable,  ce  ne  sont  pas  seulement 
les  membres  supérieurs  (]ui  sont  analgésiques  et  thermo-anesthési- 
ques,  mais  encore  les  parties  sous-jacentes  du  tronc  et  les  membres 
inférieurs;  la  sensibilité  tactile  elle-même  peut  être  plus  ou  moins 
touchée  ;  en  tout  cas,  la  limite  supérieure  de  la  dissociation  syringo- 
myélique  est  toujours  nettement  radiculaire  (fig.  174  et  175).  Comme 
dans  la  syringomyélie,  on  n'observe  pas  toujours  une  superposition 
exacte  ou  une  intensité  égale  de  la  thermo-anesthésie  et  de  l'analgésie. 

Le  syndrome  de  Brown-Séquard  est  assez  fréquent.  J.  Dejerine  et 
Cauckler  (100.")iont  observé  une  malade  atteinte  d'hémiplégie  droite 
avec  syndrome  de  Brown-Séquard.  La  paralysie  affectait  au  membre 
supérieur  une  distribution  radiculaire  sans  atrophie  des  muscles  : 
les  mouvements  combinés  du  pouce  et  de  l'index  étaient  presque  com- 
plètement conservés,  les  fléchisseurs  des  doigts  étaient  contractures. 
La  sensibilité  était  altérée  dans  le  domaine  de  la  huitième  racine  cervi- 
cale et  de  la  première  dorsale.  Du  côté  opposé  à  la  paralysie,  il  existait 
une  dissociation  syringomyélique  s'arrètant  en  haut,  au-dessusdu  sein 
et  ne  dépassant  pas  la  ligne  médiane.  La  sensibilité  osseuse  était 
légèrement  diminuée  du  côté  hémiplégie.  Du  même  côté,  le  réflexe 
olécranien  était  aboli  et  il  existait  des  troubles  oculo-pupillaires.  Ces 
auteurs  ont  expliqué  cet  ensemble  symptomatique  par  un  foyer 
hémorragique  ayant  entamé  la  corne  postérieure  et  le  faisceau  pyra- 
midal croisé  du  côté  droit,  au  niveau  de  la  huitième  racine  cervicale 
et  de  la  première  racine  dorsale  et  la  substance  grise  centrale  au 
niveau  de  la  deuxième  racine  dorsale.  L'absence  d'atrophie  muscu- 
laire serait  due  à  l'intégrité  de  la  corne  antérieure  (fig.  9()  et  97). 

Hématomyélie  dorsale.  —  Elle  a  pour  expression  clinique  une  para- 
lysie spasmodique  des  membres  inférieurs,  une  paralysie  (quelquefois 
associée  à  l'atrophie)  des  muscles  de  la  paroi  abdominale,  de  la 
paralysie  intestinale  et  vésicale  (constipation  et  rétention  des  urines  . 

Lorsque  l'hémorragie  n'est  pas  trop  considérable,  la  dissociation 
de  la  sensibilité  ne  dépasse  pas  les  limites  des  segments  radiculaires 
malades;  sinon  la  sensibilité  est  altérée  dans  les  parties  sous- 
jacentes.  On  retrouve  alors,  comme  pour  la  région  cervicale,  les  mêmes 
particularités  au  point  de  vue  de  l'asymétrie,  de  l'unilatéralité  des 
symptômes  et  de  la  r('p;u'tilinn  des  troubles  sensilifs. 
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Fig:.  174  à  176.  —  Topojrraphie  rarliculaire  de  la  dissociation  syrinf^omyéliqiie  dans 
un  cas  d'hémalomi/élie  sponiniièe  avec  syndi-ome  de  Brown-Scquai-d.  —  Il  s'aj^it 
dune  femme  de  quarante  et  nii  ans,  ayant  toujours  ,jf)ui  d'une  brmne  santé,  qui 
fut  prise  brusquement  une  nuit,  en  novembi-e  1S9j,  de  douleurs  très  vives  dans 
les  membres  supérieurs  et  le  thorax,  rapidement  suivies  d'une  paralysie  des 
quatre  membres  qui  la  confina  au  lit  pendant  quatre  mois.  Actuellement  cette 
malade  présente  :  1"  une  atrophie  musculaire  t^pe  Ai'an-Duchenne  avec  partici- 
pation très  légère  du  groupe  cubital  des  avant-bras  à  l'atropliie  (fig.  170  et  171).  Inté- 
firité  l'omplète  des  muscles  de  la  région  postérieure  des  avant-bras,  du  bras,  des 
l'paules  et  du  tronc  ;  2°  une  liémiparaplégie  spasmodique  gauche  :  3"  une  dissocia- 
tion syringomyélique  parfaite  —  anesthésie  et  analgésie  avec  intégrité  de  la  scti- 
sibilité  tactile  —  à  topographie  radiculaire  (fîg.  174  et  176).  Au-dessus  ile.visteune 
zone  étendue  d'hyperesthésie  à  la  douleur  et  à  la  température  (zone  pointillée). 
Au  membre  inférieur  gauche  —  côté  de  l'Iiémiparaplégie  —  hypei-esthésie  pour 
les  différents  modes  de  la  sensibilité  superficielle  (zone  pointilléei  et  anesthésie 
osseuse  de  ce  même  membre  (fig.  175).  Nulle  part  il  n'existe  de  relard  dans  la 
transmission  de  la  sensibilité.  Héactiuns  pupillaires  normales.  Pas  de  myosis  ni 
d'énophtalmie.  Les  réflexes  patellaires  sont  exagérés,  surtout  à  gauche,  et  de  ce 
côté  existe  le  phénomène  du  pied.  Les  réflexes  oiécraniens  et  radiaux  sont  exa- 
gérés. Au  début  il  existait  une  incontinence  d'urine  permanente,  aujourd'hui 
sensiblement  améliorée.  Au  début,  également,  la  dissociation  syringomyélique 
n'était  pas  parfaite  comme  aujourd'hui,  et  il  existait  une  très  légère  hypoesthésie 
tactile  dans  les  parties  ombrées;  il  est  à  remarquer  dans  ce  cas  qu'il  existe  un 
parallélisme  absolu,  aux  membres  supérieurs,  entre  la  topographie  de  l'alrcjphie 
musculaire  et  celle  de  la  dissociation  syringomyélicpu'.  L'ime  et  l'autre,  en  efl'et, 
sont  topographiées  selon  la  distribution  périphéritiue  des  racines  antérieures  et 
postérieures  de  la  8''  p.  cervicale  et  de  la  1""  p.  dorsale  (Salpètrière,  1900).  (^'oy. 
■I.  Df.jerimî,  Si'niiolofjie  du  système  nerveux,  in  Traité  de  Pathologie  générale 
de  BoucHARo,  1900,  p.  971.) 

TIî:matomyélie  du  cône  terminai..  —  Ici  les  troubles  de  la  scnsibililé 
ne  dépassent  pas  les  limites  du  sacrum  et  des  organes  géuitau.v, 
il  V  a  de  rinconlinonco  (\o9.  urines  et  des  matières  fécales,  un  alTni- 
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blissemont  ou  une  disparition  de  la  puissance  génitale,  des  troubles 
de  la  sensibilité  des  muqueuses  vésicale  et  rectale,  de  lanesthésie 
des  fesses,  du  sacrum  et  du  coccyx,  du  périnée,  du  scrotum  et  de  la 
verge  chez  l'honime,  des  grandes  lèvres  chez  la  femme.  A  cause  des 
dimensions  très  restreintes  delà  région  malade,  les  symptômes  sont 
plus  souvent  symétriques  que  partout  ailleurs.  La  motilité  et  la 
sensibililé  des  membres  inférieurs  sont  intactes. 

DIAGNOSTIC.  — Le  diagnostic  est  généralement  facile.  L'association 
de  la  paralysie,  de  l'atrophie  musculaire  et  de  la  dissociation  syrin- 
gomyélique  est  un  symptôme  commum  à  Thématomyélie  et  à  la 
syringomyélie,  mais  la  brusquerie  du  début  dans  le  premier  cas  évi- 
tera toute  confusion. 

Dans  certains  cas  de  myélite  par  arlerile  ou  mijélomalacie,  le  début 
peut  également  être  brusque,  môme  foudroyant,  mais  les  ti-oubles 
paralytiques  sont  le  symptôme  prédominant  ;  la  dissociation  de  la 
sensibilité  a  été  parfois  signalée,  mais  elle  est  moins  nette  et  les 
limites  en  sont  moins  tranchées.  Enfin,  lorsque  la  lésion  est  consti- 
tuée, l'atrophie  musculaire  fait  défaut. 

Les  hémorragies  méningées  se  distinguent  par  les  douleurs  très 
vives  dans  le  dos,  sur  le  trajet  des  nerfs,  et  par  la  contracture  des 
muscles  spinaux,  par  l'absence  de  la  dissociation  de  la  sensibilité  ;  la 
ponction  lombaire  peut  rendre  des  services,  mais  l'hémorragie 
méningée  n'exclut  pas  celle  de  la  moelle. 

PRONOSTIC.  — Il  est  toujours  sérieux.  11  est  grave  lorsque  la  lésion 
siège  à  la  région  cervicale  supérieure,  à  cause  de  la  destruction  des 
centres  respiratoires  :  il  l'est  encore  lorsque  les  troubles  sphinctériens 
se  compliquent  de  cystite  et  de  néphrite  ascendante.  Le  pronostic  ne 
peut  être  définitivement  établi  qu'au  bout  de  quelques  jours,  après 
la  disparition  du  choc;  les  symptômes  qui  persistent  à  cette  époque, 
tout  en  pouvant  beaucoup  s'améliorer,  ne  doivent  plus  disparaître, 
et  les  fonctions  perdues  n'ont  plus  aucune  chance  de  réparation. 

TRAITEMENT.  —  Le  malade  doit  garder  le  repos  absolu  pendant 
les  premiers  jours.  Toute  intervention  thérapeutique,  révulsive  ou 
dérivatrice,  est  inutile  ou  même  dangereuse.  Il  faut  se  contenter  de 
prévenir  les  infections  secondaires. 

MYl':Ln  E  AIGUË. 

L'inflammation  de  la  moelle  épinière  fut  tout  d'abord  désignée  par 
des  noms  divers  et  souvent  mal  appropriés,  tels  la  rac/ualgis  ou 
rachialgile,  la  spinilis  ou  spinite,  lanoleeomgelitis  (Hildebrandt).  Ces 
noms  étaient  employés  pour  désigner  des  affections  très  dilTérentes; 
la  rachialgite  et  la  spinite  s'appliquaient  aussi  bien  aux  maladies  des 
vertèbres  ou  des  méninges  qu'à  celles  delà  moelle.  Le  terme  myelitis, 
déjà  employé  par  Maries  et  Klohrs,  fntacceptépar  Ollivier  (d'Angers) 
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qui  appela  «  myélite  rinflammalion  du  tissu  de  la  moelle  épinière,  de 
même  qu'on  désigne  sous  le  nom  d'encéphalite  celle  de  la  substance 
du  cerveau  ».  Cet  auteur  établit  des  rapports  entre  la  myélite  et  le 
ramollissement,  qui,  avecl'endurcissement  de  la  substance  médullaire, 
constitue  les  caractères  analomiques  de  l'inflammation  ;  il  existerait 
des  ramollissements  non  inflammatoires  et  des  ramollissements  dus  à 
la  phlegmasie.  Par  contre,  Ollivier  (d'Angers)  fait  rentrer  dans  le  cadre 
de  la  myélite  des  observations  très  dissemblables,  des  cas  de  syringo- 
myélie,  de  cysticerque,  de  mal  de  Pott,  (\c  pachyméningite  ;  d'après 
lui,  les  symptômes  de  la  myélite  aiguë  ont  une  marche  rapide,  tandis 
que  dans  la  myélite  chronique  les  douleurs  et  la  paralysie  ont  une 
évolution  lente  et  progressive.  Il  indique  déjà  quelques-uns  des 
caractères  symptomatiques  propres  h  telle  ou  telle  localisation  selon 
la  hauteur  à  laquelle  siège  la  lésion. 

La  myélite,  ainsi  comprise,  englobait  encore  la  plus  grande  partie 
des  maladies  de  la  moelle  épinière  ;  ce -n'est  que  peu  à  peu,  avec  les 
progrès  de  l'anatomie  pathologique  et  de  la  clinique,  que  se  firent  la 
classification  des  myélites  et  la  création  de  quelques  entités  morbides. 

Dans  son  Traité  des  maladies  de  la  moelle  publié  en  187*J,  Vulpian 
divise  les  myélites  en  systématiques  et  en  ditïuses,  les  unes  et  les 
autres  pouvant  être  aiguës  ou  chroniques.  La  myélite  aiguë  est  le  plus 
souvent  dilTuse.  «  La  myélite  des  cornes  antérieures  est  la  seule  des 
myélites  systématiques  qui  soit  aiguë  dans  certains  cas,  dans  la 
paralysie  atrophique  de  l'enfance,  par  exemple.  »  La  diiïiision  de  l'in- 
flammation  sur  les  divers  éléments  de  la  moelle  :  cylindraxes,  cellules, 
névroglie,  vaisseaux,  ou  bien  l'absence  de  toute  systématisation,  lors- 
que les  éléments  parenchymateux  sont  plus  pris  que  les  éléments 
interstitiels:  tels  sont  encore  aujourd'hui  les  caractères  fondamentaux 
de  la  myélite  aiguë,  à  la  condition  que  l'apparition  des  accidents  soit 
rapide,  comme  le  début  d'une  maladie  aiguë.  Les  myélites  systé- 
matisées aiguës  ou  subaiguës  rentrent  plutôt  dans  le  chapitre  des 
scléroses  ou  dégénérescences  combinées  et  primitives. 

L'étiologie  des  myélites  aiguës  s'est  peu  à  peu  débrouillée  ;  l'impor- 
tance des  myélites  secondaires  aux  traumatismes  (plaies,  commotions, 
contusions  de  la  moelle),  myélites  a  /'rigore  ou  par  excès  de 
fatigue, a  beaucoup  diminué,  tandis  que,  sous  l'influence  de  l'extension 
prise  par  les  doctrines  microbiennes,  l'infection  et  l'intoxication  ont 
joué  un  rôle  de  plus  en  plus  grand.  On  a  décrit  tout  d'abord  des 
myélites  au  cours  de  la  variole  (Westphal),  de  la  fièvre  typhoïde, 
de  la  diphtérie,  de  la  syphilis;  le  nombre  des  maladies  infectieuses 
qui  se  compliquent  de  myélite  s'est,  par  la  suite,  considérablement 
multiplié.  Mais  il  en  est  une  qui,  par  sa  fréquence,  absorbe  presque  à 
elle  seule  l'étiologie  de  la  myélite  :  c'est  la  syphilis  ;  on  peut  aflîrmer 
qu'elle  en  est  la  cause  la  plus  habituelle;  la  syphilis  médullaire  fera 
l'objet  d'un  chapitre  spécial. 

ThaITÉ  de  MlioEClNE.  XXXIV.    —    18 
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Los  procédés  employés  autrefois  pour  reproduire  expériuientale- 
uienl  les  myéliles  soûl  désoi-inais  nbandonués  :  ou  se  conleulait  alors 
de  produire  des  Iraumalismes,  des  conlusious  médullaires  (Brown- 
Sé(juard,  Lcydeu,  .lodVoy,  Ilayem  et  Liouville,  Dujardin-Heaumclz 
cl  fjlraueher),  des  iujectious  d<'  subslauces  eauslicpies  daus  le  lissii 
luf'didlairc.  I)ans  leurs  liMilaLives  expérinieulales,  depuis  cjue  des 
uiiciobes  oui  éh'-  rclrouvés  eu  pleiu  lissii  ujédiillaire,  les  auteurs 
(•(tulciuporalus  oui  essayé  de  se  rapprocher  tlavantai;e  des  condilious 
palhol()i;i(lues  réelles  et  oui  réussi  quekpiefois  à  produire  des  lésions 
uu'dullaires  analogues  à  celles  de  la  myélite  aigué. 

L'aualomie  palhologi(iue  est  actuellement  bien  connue  dans  ses 
grandes  lignes,  grâce  aux  travaux  de  Hayem,  l.eyden,  Frouimaim, 
C.liarcot,  Vulpian,  Scliullze,  etc.  De  même,  au  point  de  vue  clinique, 
avec  les  progrès  de  la  sémiologie,  les  travaux  de  Hayem,  Leyden, 
Westphal,  Charcot,  Vulpian,  Brown-Séquard  ont  grandement 
contribué  à  mettre  en  lumiôre  les  diverses  formes  cliniques  des 
myélites  aiguës. 

On  ne  peut  passer  sous  silence  les  rapports  de  Grasset  et  Vaillard 
au  Congrès  de  Bordeaux  (1895),  de  Fischer,  de  Marinesco  et  de 
('rocq  au  Congrès  de  Paris  (1900);  une  mention  doit  être  également 
("ai  te  pour  les  travauxantérieurs  de  Leyden  (1875),  de  Oppenheimf  1898), 
Obersleiuer  et  Redlich  (1900),  Striïmpell,  etc. 

Nous  comprendrons  sous  le  nom  de  myélites  aiguës  les  iullam- 
mations  aiguës  diffuses  de  la  moelle  dues  à  une  infection  ou  à  une 
intoxication  (le  r(jle  respectif  de  ces  deux  facteurs  n'étant  pas  encore 
complètement  élucidé)  :  la  myélite  aiguë  se  distingue  ainsi  des  acci- 
dents médullaires  uniquement  provoqués  par  la  compression  ou  le 
traumatisme.  Par  son  absence  de  systématisation,  elle  se  dislingue 
également  des  scléroses  combinées,  dont  quelques-unes  ont  une  mar- 
che aiguë  ou  subaiguë  et  sont  vraisemblablement  causées  par  une 
intoxication.  Elle  présente  au  contraire,  dans  sa  forme  disséminée,  la 
plus  grande  analogie  avec  la  sclérose  en  placiues  (pii  n'eu  serait 
qu  une  forme  lente  et  chronique. 

ÉTIOLOGIE.  —  La  myélite  aiguë',  de  même  (jue  l'encéphalite,  est 
généralement  considérée  comme  une  maladie  assez  rare;  cependant 
cette  proposition  n'est  absolument  vraie  qu'à  la  condition  d'exclure 
ilela  myélite  aiguë  :  la  maladie  de  Landry,  la  paralysie  infantile,  la 
syphilis  médullaire,  qui  forn)ent  un  contingent  très  important  de 
la  pathologie  médullaire.  La  poliomyélite  aiguë  de  l'enfance  et  la 
myélite  dite  syphilitique  ne  sont  en  effet  que  des  myélomalacies  par 
arlériles. 

L'un  ou  l'autre  sexe  ne  paraît  pas  particulièrement  prédisposé  à 
la  myélite  aiguë,  mais,  en  raison  des  causes  occasionnelles,  telles  que 
le  froid  et  le  traumatisme,  qui  doivent  être  prises  en  considération,  et 
auxtjuelles  lliomme  est  plus  exposé,  le  sexe  masculin  l'emporte  sur 
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le  sexe  leininin  dans  les  statistiques.  La  poliomyélite  aiguë  de  Ten- 
l'ance  exceptée,  c'est  surtout  une  affection  de  l'âge  adulte. 

Une  maladie  infectieuse  précédant  de  quelques  jours  ou  de  quelques 
semaines  le  début  des  accidents  est  la  cause  le  plus  fréquemment 
incriminée  :  variole  (Roger  et  Damaschino,  Westphal  et  Leyden, 
Auclié  cl  lioljbs,  OEttinger  et  Marinesco),  dolhiénentérie  (Ebstein, 
Curschmann,  Stone,  Salzwedel,  Laveran,  Schiff),  dysenterie  (Roger 
et  Damaschino,  Laveran,  Ilotï'mann,  Babès  et  Varnaly,  liappel), 
blennorragie  (Gull,  Dufour,  Leyden,  Ullmann,  Barié,  Gowers, 
llayem  et  Parmentier,  Raymond),  pneumococcie  (Ollivier  d'Angers, 
Joffroy  et  Achard,  Bettelheim,  Fiirstner),  infîuenza  (Laveran, 
Leyden,  Evan,  Babès  et  Varnaly),  scarlatine,  rougeole,  érysipèle, 
typhus,  endocardite  (Thiroloix  et  Rosenlhal,  Oppenheim),  fièvre 
puerpérale,  appendicite,  etc. 

Dans  quelques  cas,  la  myélite  a  suivi  une  infection  localisée  : 
panaris  (Strûmpell),  amygdalite  (Hochhaus),  cystite  et  pyélonéphrite 
(Hochhaus).  La  cause  et  la  nature  de  la  myélite  ne  paraissent 
jusqu'ici  avoir  aucune  influence  sur  la  disposition  anatomique  des 
lésions. 

Ailleurs,  la  myélite  paraît  spontanée,  en  ce  sens  qu'elle  n'est  pas 
survenue  au  cours  d'une  affection  déterminée  ;  elle  n'en  reconnaît  pas 
moins  pour  origine  une  infection  ou  une  intoxication  dont  la  nature 
reste  inconnue  :  de  même  que  si  la  paralysie  infantile  apparaît  quel- 
quefois au  cours  ou  à  la  suite  d'une  rougeole,  elle  suit  d'autres  fois 
de  très  près  un  état  fébrile  qui  ne  se  rapporte  à  aucune  infection 
bien  définie. 

Le  froid  et  le  traumatisme,  jadis  incriminés,  ont  perdu  beaucoup 
de  leur  importance  depuis  l'avènement  des  doctrines  microbiennes  : 
on  ne  saurait  cependant  les  rayer  complètement  de  l'étiologie  des 
myélites,  pour  deux  raisons  :  1°  parfois  on  ne  trouve  aucun  autre 
facteur  éliologique  que  le  traumatisme,  et  celui-ci  a  pu  être  tel 
([u'il  ait  infecté  directement  la  moelle  (coup  de  couteau,  fracture, 
luxation)  ;  2°  certaines  expériences  de  pathologie  expérimentale 
tendent  à  démontrer  que  la  myélite  est  plus  fréquente  chez  les 
animaux  auxquels  on  injecte  des  produits  microbiens,  s'ils  ont  été 
soumis  préalablement  à  la  réfrigération  ou  au  traumatisme  répété 
delà  colonne  vertébrale  (Marinesco,  Parhon,  Goldstein,  Georgesco). 
Quelques  auteurs  attachent  de  l'importance  à  un  choc  moral 
antérieur;  d'autres  ont  incriminé  des  états  diathésiques,  la  goutte  en 
particulier.  Quant  aux  paralysies  réflexes  d'origine  vésicale,  il  est 
vraisemblable  que,  suivant  l'opinion  de  Obersteiner  et  Redlich,  un 
certain  nombre  ne  sont  autres  que  des  myélites  d'origine  gono- 
cocciquc. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —1°  Examen  macroscopique.  — 
La  moelle  est  généralement  injectée  et  présente  au  début  une  colo- 
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ration  rosée  ou  rougeûlre,  encore  plus  appréciable  sur  la  coupe;  elle 
peut  mémo  avoir  une  teinte  hémorragique  (rouge  ou  brun  foncé). 
Les  méninges  lui  sont  adhérentes  sur  un(î  étendue  plus  ou  moins 
considérable,  qui  répond  habituellement  à  la  hauteur  du  foyer  de 
myélite;  dans  d'autres  cas,  elles  restent  indépendantes.  La  région 
malade  a  une  consistance  molle.  Lors(jue  lautopsie  est  faite  à  une 
date  plus  reculée  du  début  de  la  maladie,  la  moelle  est  ramollie, 
diftluente,  blanchâtre  ou  rosée  :  lorsqij'<jn  incise  la  pie-mère,  il 
s'écoule  une  substance  blanchâtre,  ramollie,  crémeuse,  <(ui  n'est 
autre  que  le  tissu  médullaire  ramolli. 

Lorsque  la  mort  est  survenue  longtemps  après  le  début  de  la 
myélite,  la  moelle  est  de  coloration  grisâtre,  de  consistance  dure  et 
parfois  réduite  de  volume. 

'2°  Examen  histolonfique.  —  Suivant  la  période  à  laquelle  est 
pratiquée  l'autopsie,  on  distingue  une  première  période  ou  phase 
hémorragique,  phase  de  ramollissement  rouge,  une  deuxième/)e/7V)t/e(/e 
ramollissement  blanc,  enfin  une  période  de  sclérose  qu'on  pourrait 
encore  appeler  période  de  cicatrisation  ou  de  réparation  :  cette  dernière 
période  est  la  plus  inconstante,  parce  que  souvent  la  marche  de  la 
maladie  est  si  foudroyante  que  les  lésions  n'ont  pas  eu  le  temps  d'évo- 
luer jusqu'à  la  sclérose.  La  cicatrisation  est  d'autant  plus  longue  à 
se  produire  que  la  nécrose  est  plus  profonde  et  plus  étendue. 

1"  Dans  la  première  période,  période  de  ramollissement  rouge,  la 
moelle  est  rouge,  congestionnée  ;  les  méninges  sont  injectées  ;  il  se  pro- 
duit parfois  de  véritables  foyers  hémorragiques.  Ils  siègent  presijue 
toujours  dans  la  substance  grise:  d'après  Hayem,  l'hémorragie  médul- 
laire est  presque  toujours  une  lésion  secondaire  à  l'inflammation  de 
la  moelle.  C'esl  là  une  opinion  vraisemblable  dans  certains  cas,  mais 
certainement  pas  dans  tous  (Voy.  Hénialomyélie). 

Les  modificationshistologiques  consistenten  dilatations  vasculaires 
avec  diapédèse  plus  ou  moins  marquée,  infiltration  leucocytaire  de 
la  paroi  des  vaisseaux  méningés  et  médullaires,  gonflement  et  tumé- 
faction des  cellules  nerveuses,  puis  formation  de  vacuoles,  nécrose 
et  désintégration  du  protoplasma  ;  mais,  à  cette  période,  c'est  la  tumé- 
faction des  éléments  nerveux  qui  prédomine.  Les  cylindraxes  sont 
très  épaissis  (Frommann,  Charcot),  variqueux,  moniliformes.  Les 
lésions  doivent  être  mises  en  partie  sur  le  compte  de  l'intervention 
des  microbes  et  des  toxines,  eu  partie  sur  le  compte  des  altérations 
vasculaires.  Les  lésions  de  phlébite  et  de  périphlébite,  dartérite  et  de 
périartérite  sont  si  avancées  sur  quelques  vaisseaux  (ju'il  en  résulte 
des  oblitérations  vasculaires  et  la  formation  de  petits  foyers  de  ramol- 
lissement par  arrêt  de  la  circulation.  Les  altérations  vasculaires  sont 
parfois  la  cause  exclusive  des  accidents,  le  ramollissement  de  la 
moelle  est  alors  la  conséquence  de  l'artérite,  comme  c'est  le  cas  dans 
la  myélite  transverse  syphilitique  ;  mais  l'infAtration  leucocytaire  ne 
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dépasse  pas  généralement  les  limites  des  vaisseaux  autour  desquels 
elle  forme  des  nodules  inflammatoires  périvasculaires.  11  est  beaucoup 
plus  rare  que  les  leucocytes  se  répandent  dans  le  tissu  interstitiel, 
ou  forment  des  nodules  autour  des  cellules  comme  dans  la  rage 
(nodules  péricellulaires  de  Babès  . 

2°  Si  l'organisme  est  assez  résistant  pour  supporter  le  contre-coup  de 
cette  inflammation  aiguë,  les  lésions  évoluent  vers  le  ramollissement 
blanc.  On  observe  encore  la  présence  de  nombreux  vaisseaux  dont  la 
paroi  est  infiltrée,  mais  la  phase  de  congestion  et  de  dilatation  vascu- 
laire  est  terminée.  Les  phénomènes  d'ordre  inflanimaloire  sont  relé- 


Fig.  177.  —  Coupe  transversale  de  la  moelle  cervicale  au  niveau  de  la  sepliènie 
racine.  Coloration  par  la  méthode  de  \'S'eig'ert-Pal.  Foyer  de  myélite  unilatéral 
siégeant  à  g-auche.  HémipK'gie  spinale  gauche  avec  syndrome  de  Brown-Séquard. 
(.1.  Dejkri.ne  et  Lohtat-.Iacob,  XIII*  Congrès  international  de  médecine,  Paris, 

[^  1900,  section  de  neurologie.) 

gués  au  second  plan,  et  cette  période  est  caractérisée  par  l'ensemble 
des  altérations  nécrotiques  et  dégénératives,  consécutives  à  l'indam- 
mation  aiguë  des  éléments  parenchymateux  ou  secondaires  aux 
désordres  circulatoires. 

Les  cellules  sont  encore  volumineuses,  mal  colorées,  creusées  de 
vacuoles;  d'autres  sont  dépourvues  de  prolongements  protoplas- 
miques;  quelques-unes  sont  comme  éclatées,  déchiquetées,  leurs 
limites  sont  indécises,  irrégulières,  le  noyau  a  disparu  ou  est  à 
peine  appréciable  ;  enfin  la  structure  intime  est  profondément 
modifiée.  Les  grains  chromatiques  ont  pour  la  plupart  disparu  et 
l'achromatose  est  la  modification  la  plus  habituelle  delà  cellule  au 
niveau  même  du  maximum  delà  lésion;  mais,  vers  les  limites  de  cette 
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dernière,  la  cellule  est  moins  malade;  les  altérations  varient  de  la 
réaction  simple  et  passagère  jusqu'à  la  dégénérescence  profonde  et 
irréparable  de  la  cellule  nerveuse  ''Marinesco).  Les  leucocytes  s'accu- 
mulent dans  certains  cas  autour  des  cellules  malades  et  forment  de 
petits  nodules  :  quelques-uns  tie  ces  éléments  j)énètrent  à  l'intérieur 
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Fifï.  1"8.    —   Lésions  vasciilaires.    Infiltrations   d'élcinents   embryonnaires  autour 
(les  vaisseaux  dans  un  cas  de  myélite.  Même  cas  que  la  figure  précédente. 

de  la  cellule  et  achèvent  de  la  détruire;  ce  |)hénomène  est  d(''cril  sous 
le  nom  de  neuronophagie. 

l^es  fibres  nerveuses  sont  gonflées,  la  gaine  de  myéline  fractionnée 
et  énormément  dilatée  ;  sur  les  fibres  interrompues,  la  myéline  est  en 
voie  de  désintégration  ;  ailleurs,,  la  myéline  paraît  absente  ou  extrê- 
mement réduite,  elle  a  fait  place  à  de  larges  lacunes  au  milieu  des- 
quelles il  est  souvent  possible  de  distinguer  un  cylindraxe  généra- 
lement volumineux,  hypertrophié,  variqueux,  irrégulier  :  c'est  à  cet 
état  que  Lcyden  a  donné  le  nom  de  Blassiger  Ziistand,  Heller,  Mager 
et  von  Schrotten  celui  de  J.iickenfeld. 

La  coupe  est  remplie  d'un  nombre  considérable  de  cellules  entou- 
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rées  de  granulations  graisseuses  et  proloplasmiques  (les  premières 
colorées  en  noir  par  Tacicle  osmique,  les  autres  en  rose  par  le  car- 
min) :  ce  sont  les  corps  granuleux.  Les  cellules  épithélioïdes  décrites 
par  quelques  auteurs  ne  sont  autres  que  les  corps  granuleux,  colorés 
simplement  par  le  carmin  ou  d'autres  réactifs. 

A  cette  période  s'accentuent  également  les  dégénérations  des  diffé- 
rents faisceaux  de  la  moelle  par  suite  de  leur  interruption  ;  la 
dégénérescence  de  ces  faisceaux  varie  avec  le  siège  du  ramollissement 
et  l'intensité  des  lésions. 

3°  Lorsque  le  foyer  est  relativement  limité  et  que  les  accidents 
n'ont  pas  une  marche  suraiguë,  la  désintégration  des  éléments  ner- 
veux et  l'irritation  inflammatoire  provoquent  une  réaction  leucocy- 
taire et  névroglique;  les  cellules  de  la  névroglie  prolifèrent,  princi- 
palement au  voisinage  des  vaisseaux;  tous  ces  éléments  se  chargent 
des  |)roduits  de  désintégration  des  éléments  nobles  et  les  véhiculent 
vers  les  vaisseaux.  Plus  tard,  les  cellules  névrogliques  se  trans- 
forment; à  la  multiplication  cellulaire  fait  place  un  processus  de 
fibrillation  tel  que  l'ancien  foyer  de  ramollissement  est  devenu  un 
tissu  de  sclérose  névroglique  :  c'est  la  période  de  cicatrisation  qui 
commence.  Les  phénomènes  de  réparation  sont  moins  bien  connus  : 
il  est  certain  que,  au  milieu  des  foyers  inflammatoires,  toutes  les 
cellules  ne  disparaissent  pas  et  que  quelques-unes  se  restaurent.  La 
régénération  des  fibres  nerveuses  est  plus  problématique,  elle  est 
affirmée  d'une  façon  très  positive  par  Popof  en  ce  qui  concerne  la 
sclérose  en  plaques:  il  est  vrai  que,  si  cette  affection  évolue  quelquefois 
d'une  façon  subaiguë,  elle  n'a  jamais  une  marche  si  rapide  qu'on 
no  puisse  la  faire  rentrer  dans  le  cadre  des  myélites  aiguës. 

La  suppuration  de  la  moelle  est  rare,  et  l'abcès  de  la  moelle  n'est 
pas  une  complication  ordinaire  de  la  myélite  aiguë.  Il  est  assez 
exceptionnel  qu'il  se  forme  des  cavités,  mais  le  fait  a  été  néanmoins 
signalé. 

Divers  microbes  ont  été  rencontrés  au  niveau  des  foyers  inflam- 
matoires :  le  streptocoque  (Auché  et  Hobbs,  OEttinger  et  Marinesco, 
Babès  et  Varnaly,  Thiroloix  et  Rosenthal),  le  staphylocoque  blanc 
(Barié),  \e staphylocoque  dore  (FÀsenlohr),  le  pneumocoque  (Fûrstner, 
Buzzard,  Russell,  Marinesco),  un  diplocoque  spécial  (Buzzard  et 
Russell).  Sur  six  cas,  Marinesco  a  trouvé  deux  fois  le  streptocoque, 
une  fois  le  pneumocoque,  une  fois  un  bacille  très  analogue  comme 
forme  à  celui  du  charbon  ;  mais  deux  fois  le  résultat  a  été  négatif;  et 
en  effet,  si,  dans  les  cas  précédemment  signalés,  l'examen  bactério- 
logique a  été  positif,  il  a  été  négatif  dans  un  grand  nombre  d'obser- 
vations. Ce  ne  serait  pas  là,  il  est  vrai,  une  raison  suffisante  pour 
affirmer  l'absence  de  microbes  au  début  des  accidents,  car  le  tissu 
nerveux  ne  paraît  pas  être  un  bon  milieu  de  culture  pour  les  microbes, 
qui    disparaîtraient    ainsi    très     rapidement    (Homen,    Ehrnrooth, 
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Maiiuesco;.  On  pourrait  s'assurer  de  leur  présence  dès  le  début  par 
la  ponction  de  la  cavité  arachnoïdienne  fSchuItze;. 

La  méninf^ite,  et  plus  particulièrement  Tinllammation  de  la  pie- 
mère  et  de  Farachnoïde,  est  fréfpaemment  constatée;  les  altérations 
vasculaires  ainsi  que  les  infiltrations  leucocytaires  y  sont  (pielquel'ois 
beaucoup  plus  marquées  que  dans  la  moelle,  de  sorte  qu'il  s'agit  en 
réalité  d'une  méningo-myélite  aiguë.  Il  est  très  difficile  de  savoir  si 
ce  sont  les  méninges  ou  le  tissu  médullaire  qui  ont  été  envahis 
les  premiers.  11  n'est  cependant  pas  douteux  que  la  moelle  ne  puisse 
être  envahie  la  première  et  même  à  l'exclusion  de  ses  membranes 
d'enveloppe. 

La  disposition  du  loyer  est  assez  variable  :  il  peut  être  unique  ou 
multiple,  occuper  la  moelle  dans  toute  sa  largeur  (myélite  transverse) 
ou  se  localiser  soit  à  la  périphérie  (méningo-myélite  ,  soit  dans  la 
substance  grise  centrale  et  les  faisceaux  blancs  adjacents  (myélite 
aiguë  centrale).  Lorsque  le  foyer  inflammatoire  siège  à  la  périphérie, 
il  a  la  forme  d'un  coin  dont  le  sommet  est  orienté  vers  le  centre 
(Schultze,  Hochhaus,  Schlesinger,  Mager).  Ces  foyers  peuvent  être 
encore  exclusivement  limités  à  la  substance  grise  (paralysie  infan- 
tile ,  quelques-uns  sont  également  distribués  sur  le  trajet  des  racines 
postérieures.  La  méningo-myélite  est  dans  quelques  cas  unilatérale 
(fig.  177)  (Dejerine  et  Lortat-Jacob)  et  s'étend  sur  la  hauteur  de 
plusieurs  segments  médullaires. 

Les  lésions  de  la  rage  doivent  être  comprises  parmi  celles  des 
myélites  aiguës.  Les  méninges  sont  épaissies,  leurs  vaisseaux  sont 
dilatés,  les  hémorragies  y  sont  plus  ou  moins  abondantes.  La  moelle 
elle-même  est  le  siège  de  foyers  semblables,  prédominants  dans  la 
substance  grise,  et  de  foyers  nécrotiques.  Les  vaisseaux  sont  engainés 
dans  des  manchons  de  leucocytes.  Les  cellules  nerveuses  sont  très 
altérées  et  sont  entourées  de  nombreux  éléments  migrateurs  disposés 
en  nodules,  que  Babès  considère  comme  des  formations  spécifiques  de 
la  rage.  Des  nodules  semblables  ont  été  décrits  autour  des  cellules 
des  ganglions  rachidiens  par  Van  Gehuchten  et  Nélis  chez  les  ani- 
maux atteints  de  la  rage  :  mais  ici  la  prolifération  péricellulaire 
serait  surtout  formée  par  les  éléments  de  la  capsule  endothéliale  et 
non  par  les  leucocytes  qui  s'infiltrent  en  très  grand  nombre  dans  le 
ganglion.  La  spécificité  des  nodules  de  Babès,  de  \'an  Gehuchten  et 
Nélis  est  contestée  par  plusieurs  auteurs. 

Les  divers  aspects  de  la  myélite  aiguë  paraissent  commandés  par 
la  voie  de  pénétration  des  microbes. 

La  méningo-myélite  et  les  foyers  en  forme  de  coin  s'observeraient 
dans  les  infections  de  la  cavité  arachnoïdienne;  les  foyers  de  myélite 
simple  sans  méningo-myélite  seraient  plus  fréquentsdansles  infections 
médulliiires  par  la  voie  sanguine;  la  paralysie  infantile  est  ordinaire- 
ment due  à  des  fovers  de  ramollissement  consécutifs  à  u!ie  intlamma- 
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lion  de  l'arlère  sulco-commissurale;  enfin  les  microbes  pourraient 
encore  cheminer  jusqu'à  la  moelle  en  suivant  le  IrajeLdes  nerfs  et  des 
racines  postérieures:  on  suppose  en  effet  que  les  gaines  lymphatiques 
des  nerfs  suivent  un  trajet  ascendant  vers  la  moelle  et  y  pénètrent. 
Ce  serait  la  voie  suivie  par  les  microbes  dans  la  paralysie  ascendante, 
c'est  par  elle  que  remontent  jusqu'à  la  moelle  le  bacille  de  Xicolaïer 
—  tétanos  —  et  le  virus  rabique. 

Mais,  en  raison  des  indications  encore  très  vagues  que  nous  possé- 
dons à  ce  sujet,  les  propositions  précédentes  ne  doivent  être  regardées 
que  comme  provisoires. 

Les  tentatives  de  reproduction  des  myélites  par  injection  intra- 
vasculaire  de  cultures  microbiennes  sont  déjà  très  nombreuses 
(Charrin  et  Babinski,  Gilbert  et  Lion,  Thoinot  et  Masselin,  Vincent, 
H.  Roger,  Bourges,  Widal  et  Besançon,  Hallion  et  Enriquez,  Claude, 
Ballet  et  Lebon).  Dans  la  plupart  de  ces  expériences,  les  auteurs  ont 
le  plus  souvent  obtenu  des  dégénérations  aiguës  plutôt  que  des 
myélites  inflammatoires.  Des  lésions  comparables  à  celles  de  la  myé- 
lite n'ont  guère  été  observées  que  par  Claude,  Hallion  et  Enriquez, 
Marinesco,  et  encore,  dans  leurs  expériences  avec  la  toxine  tétanique, 
Enriquez  et  Hallion  ont  obtenu,  à  côté  des  foyers  hémorragiques,  des 
lésions  qu'ils  décrivent  comme  des  foyers  de  myélite  et  qui  ont 
comme  principaux  caractères  la  prolifération  du  tissu  névroglique,  la 
destruction  des  tubes  nerveux  et  des  cellules,  la  présence  de  corps 
granuleux,  la  dilatation  des  capillaires,  mais  les  altérations  des 
méninges  et  des  vaisseaux  font  défaut.  Les  lésions  qu'a  provoquées 
Claude  par  l'injection  des  toxines  strepto-staphylococciques  se  rap- 
prochent davantage  de  la  myélite  inflammatoire  par  l'infiltration 
leucocytaire  et  les  altérations  des  vaisseaux. 

Marinesco  a  produit  des  lésions  très  comparables  à  celles  de  la 
myélite  aiguë  en  injectant  divers  microbes  dans  la  cavité  arachnoï- 
dienne  (streptocoques,  staphylocoques,  pneumocoques,  méningo- 
coques  de  Weichselbaum).  En  injectant  du  streptocoque  très  virulent 
dans  le  nerf  sciatique  du  lapin,  il  a  obtenu  une  méningo  myélite  pré- 
dominant du  côté  du  nerf  sciatique  injecté.  Il  fait  jouer  un  certain  rôle 
au  canal  épendymaire  dans  la  dissémination  et  la  propagation  des 
microbes  :  c'est  par  son  intermédiaire  que  se  formeraient  les  petits 
foyers  de  myélite  centrale  à  une  distance  plus  ou  moins  grande  du 
foyer  principal. 

Les  réactions  inflammatoires  plus  violentes  obtenues  par  l'injection 
de  microbes  dans  la  cavité  arachnoidienne  tiendraient,  d'après 
Marinesco,  à  ce  que  «  les  microbes  lancés  dans  le  torrent  circulatoire 
sont  dispersés  dans  tout  l'organisme,  tandis  que  quelques  gouttes 
d'une  culture  microbienne  introduite  dans  la  cavité  arachnoidienne 
y  demeurent:  les  microbes  s'y  multiplient  d'une  manière  considé- 
rable, de  sorte  (pie  les  réactions  organiques  sont  en  rapport  avec 
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celle  mulliplicalion  vitale  qui  n'a  lieu  que  1res  raremenl  lorsque  le 
microbe  est  lancé  dans  le  sang  ». 

Crocq  considère  les  inoculalions  intraveineuses  comme  un  mode 
défeclueux  d'infection,  car  elles  provoquenl  non  seulemenluneinfec- 
lion  el  une  intoxication  trop  brusques,  mais,  en  oulre,  elles  donnent 
lieu  à  des  embolies.  Aussi  préfère-t-il  les  inoculalions  sous-culanées, 
mais,  dans  ces  condilions,  on  n'observe  de  véritable  localisation  mé- 
dullaire qu'avec  les  infections  qui  ont  une  tendance  spéciale  à 
al  teindre  le  tissu  nerveux  (rage,  tétanos,  diplitérie). 

Si  on  compare  la  distribution  des  foyers  inflammatoires  aux  lésions 
obtenues  par  l'injection  de  poudres  inertes  dans  la  circulation  san- 
guine (Laniy,  Rolhmann,  Iloche),  on  est  frappé,  d'une  part,  par  leurs 
analogies  de  répartition  et  par  le  rôle  considérable  que  doivent  jouer 
les  altérations  vasculaires  dans  les  processus  infectieux,  et,  d'autre 
part,  par  ce  fait  que,  si  les  injections  de  poudres  inertes  provoquent 
dans  la  moelle  des  nécroses  qu'on  n'observe  pas  sur  d'autres  organes 
similaires  (Ileller,  Mager,  SchoUer),  on  ne  peut  s'empêcher  de  con- 
clure à  la  fragilité  extrême  de  cet  organe  et  à  son  peu  de  résistance 
devant  l'inflammation. 

Si  le  ramollissement  est  un  élément  important  des  altérations  de 
la  myélite  aiguë,  il  n'en  est  pas  cependant  un  élément  constant;  les 
altérations  vasculaires  et  les  infiltrations  leucocytaires  peuvent 
également  faire  défaut;  aussi  Crocq  prétend-il  que  les  myélites 
aiguës  répondent  à  deux  modalités  anatomiques  distinctes  :  les 
myélites  inflammatoires  aiguës  el  les  myélites  toxiques  aiguës.  Les 
premières  se  caractériseraient  par  l'existence  des  lésions  typiques  de 
l'inflammation  aiguë  ;  les  autres  provoqueraient  des  altérations  paren- 
chymateuses  profondes  sans  réaction  inilammatoire.  L'innammalion 
étant,  d'autre  part,  toujours  la  conséquence  d'une  intoxication,  la 
différence  entre  les  lésions  inflammatoires  et  les  lésions  toxiques 
résidera  uniquement  dans  la  présence  ou  l'absence  de  réaction 
du  tissu  inlerstitiel;  mais  entre  rinilammation  aiguë  typique  et 
l'intoxication  aiguë  véritable  existe  une  série  ininterrompue  de 
transitions  suivant  la  nature  du  poison  et  suivant  la  résistance  plus 
ou  moins  grande  de  la  moelle.  Obersteiner  et  Redlich  font  une 
distinction  semblable  suivant  que  les  éléments  parenchymateux 
sont  seuls  irrités  ou  que  le  tissu  interstitiel  est  simultanément 
enflammé  :  dans  le  premier  cas  il  s'agit  de  deyénéralions  aigui'fi,  dans 
le  second  cas  (Vin/lammalion  aiguë;  ils  admettent  qu'il  y  a  entre 
ces  deux  types  de  nombreuses  formes  de  transition. 

On  ne  peut  pas  dire  que  la  forme  inflammatoire  est  due  à  la  pré- 
sence de  microbes  el  que  la  forme  dégénérative  est  produite  par 
1  intoxication,  puisque  l'injection  de  toxines  peut  avoir  aussi  bien  pour 
effet  les  lésions  typi(jues  de  la  myélite  inflammatoire.  Histologique- 
ment,    on    pouf    tout    au    moins  distinguer    des   nu/rliics  parenclui- 
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maleuses  et  des  myélites  inflammatoires,  à  la  fois  parenchymateuses 
et  interstitielles. 

En  résumé,  envisagée  au  point  de  vue  de  l'éliologie  et  de  l'ana- 
tomie  pathologique,  la  myélite  aiguë  doit  être  considérée  comme 
l'ensemble  des  altérations  vasculaires  et  parenchymateuses,  irrita- 
tives,  destructives  et  dégénéralives,  provoquées  par  l'apport  brusque 
de  microbes  ou  de  toxines  dans  la  moelle. 

Elle  présente  quelques  modalités,  en  rapport  avec  son  siège  et  son 
étendue. 

1°  Elle  n'occupe  qu'un  territoire  très  restreint  de  la  moelle,  mais 
envahit  à  ce  niveau  la  plus  grande  étendue  de  la  coupe  :  c'est  la 
mi/élite  aiguë  transuerse.  Suivant  qu'elle  siège  dans  la  région  lom- 
baire, dans  la  région  cervicale  ou  dans  la  région  dorsale,  elle  prend 
le  nom  de  myélite  lombaire,  myélite  cervicale,,  myélite  dorsale. 

2"  Elle  s'étend  sur  une  très  grande  hauteur  de  la  moelle  :  c'est  la 
myélite  diffuse;  elle  peut  être  envisagée  comme  un  foyer  de  myélite 
Iransverse  qui  s'étend  progressivement  à  toute  la  moelle. 

3"  Elle  procède  par  îlots  isolés,  disséminés  :  c'est  la  myélite  aiguë 
disséminée. 

4"  Elle  se  cantonne  dans  les  cornes  antérieures  de  la  substance 
grise  :  c'est  la  poliomyélite  antérieure  aiguë ^  comprenant  deux 
variétés  :  la  paralysie  infantile,  la  paralysie  spinale  aiguë  de 
l'adulte. 

5"  Enfin  le  processus  inilammatoire  peut  être  extrêmement  dilTus, 
frappant  non  seulement  la  moelle,  mais  encore  le  bulbe,  la  protubé- 
rance, le  cerveau  :  c'est  Vencéphalomyélite.  Dans  un  assez  grand 
nombre  d'observations,  les  nerfs  optiques  sont  atteints  en  mômetemps 
que  la  moelle  :  c'est  la  neuromyélite  aiguë  (Devic  et  Gault). 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  La  symptomatologie  et  l'évolution  cli- 
nique de  la  myélite  aiguë  sont  intimement  liées  au  mode  de  répar- 
tition des  lésions,  à  leur  localisation  et  peut-être  aussi  au  mode 
d'infection  de  la  moelle. 

La  myélite  aiguë  évolue  sous  deux  formes  différentes,  suivant  qu'il 
n'existe  qu'un  foyer  inflammatoire  ou  qu'il  s'en  développe  plusieurs, 
soit  sur  la  moelle  seule,  soit  sur  tout  le  névraxe.  Dans  le  premier  cas 
on  se  trouve  en  présence  de  la  myélite  aiguë  transverse,  dans  le 
second  de  la  myélite  aiguë  disséminée. 

Myélite  aiguë  Iransverse.  —  Le  tableau  clinique  de  la  myélite  aiguë 
transverse  n'est  autre  que  celui  de  la  syphilis  médullaire  à  marche 
aiguë,  à  début  brusque.  Comme  dans  la  syphilis  médullaire,  la 
maladie  peut  s'annoncer  par  une  phase  prémonitoire  ou  débuter 
brusquement  (myélite  apoplecliforme  d'Hayem).  La  région  dorsale  est 
plus  souvent  atteinte  que  la  région  cervicale  ou  la  région  lombo- 
sacrée,  de  sorte  que  l'expression  clinique  habituelle  des  myélites 
aiguës  est  la  paraplégie  des  membres  inférieurs.  Les  ressemblances 
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avec  la  syphilis  médullaire  sonl  telles  clans  ces  diverses  localisations 
que,  pour  la  description  clinique,  nous  ne  saurions  mieux  faire  que 
de  renvoyer  au  chapitre  de  la  syphilis  médullaire. 

Myélite  aigui'  disséminée.  —  Elle  se  traduit  cliniquement  par  des 
troubles  de  la  parole,  de  Talaxie  des  extrémités,  l'intégrité  de  la  sen- 
sibilité, des  troubles  psychiques;  c'est  à  Westphal  que  l'on  doit  la 
première  description  complète  de  cette  forme,  connue  encore  sous  le 
nom  d'ataxie  aiguë,  bien  que  des  observations  isolées  en  aient  élé 
antérieurement  publiées  par  Eisenmann  et  par  Loyden, 

Les  rapports  de  Tataxie  aiguë  avec  les  maladies  aiguc's,  et  plus 
spécialement  avec  la  variole  et  la  fièvre  typhoïde,  ont  été  entrevus 
par  les  auteurs  qui  en  ont  relaté  les  premières  observations  (Eisen- 
mann, Leyden,  Westphal).  Plus  tard  une  part  a  été  faite  dans 
Tétiôlogie  aux  intoxications  (intoxication  par  l'oxyde  de  carbone, 
par  exemple)  et  au  traumatisme  :  pour  quelques  cas  où  la  cause  a 
échappé,  on  a  réservé  le  nom  de  myélite  spontanée. 

^^'estphal  a  attiré  l'attention  sur  les  ressemblances  cliniques  et  ana- 
tomiques  de  la  myélite  aiguë  disséminée  avec  la  sclérose  en  plaques  : 
les  premières  autopsies  (^^'estphal,  Ebstein)  ont  révélé  enelïetla  dissé- 
mination des  lésions  non  seulement  dans  la  moelle,  mais  dans  le 
bulbe  et  la  protubérance.  Il  s'agit  de  foyers  inflammatoires  disposés 
autour  de  vaisseaux  eux-mêmes  atteints  :  le  ramollissement  est 
rare;  lorsque  l'inflammation  s'est  éteinte,  il  ne  reste  plus  que  des 
foyers,  scléreux  tout  comme  dans  la  sclérose  en  plaques;  enfin  les 
nerfs  optiques  peuvent  être  eux-mêmes  envahis. 

La  maladie  peut  évoluer  sous  deux  formes  (Leyden  et  Gold- 
scheider)  :  celle  de  l'ataxie  aiguë  et  celle  de  la  paraplégie. 

Ataxie  aiguë.  —  L'ataxie  débute  d'emblée  dans  les  quatre  membres; 
parfois  elle  prédomine  sur  le  bras  et  la  jambe  du  même  côté  (hémi- 
ataxie).  A  côté  d'elle  il  faut  signaler  la  lenteur  des  mouvements,  la 
mollesse  des  muscles,  un  état  de  parésie  inégalement  développé  sur 
les  différents  muscles,  —  car  les  paralysies  font  généralemenf 
défaut,  — les  mouvements  choréiformes,  le  tremblement  soit  inten- 
tionnel, soit  à  l'état  de  repos,  se  manifestant  non  seulement  dans  les 
membres,  mais  encore  dans  les  yeux  (nystagmus)  et  dans  la  langue  : 
aussi  la  parole  est-elle  souvent  altérée,  elle  est  scandée  ou  traînante, 
quelquefois  incompréhensible  ou  monotone. 

La  démarche  est  souvent  titubante,  ou  bien  elle  tient  à  la  fois  de 
l'asynergie  cérébelleuse  et  de  l'incoordination  des  alaxiques.  En 
dehors  de  la  dysarthrie,  il  existe  d'autres  troubles  bulbaires,  de  la 
dysphagie,  de  la  diplopie,  des  paralysies  des  nerfs  crâniens,  du 
nystagmus.  La  céphalée,  les  vomissements  ne  sont  pas  rares. 

Les  sphincters  sonl  généralement  intacts.  Les  douleurs  et  les  sen- 
sations s|ionlnnées  fV)nt  défaut  :  chez  quelques  malades  il  existe  de 
légères  all(''rations  de  la  sensibilité  superficielle  ou  profonde;  les 
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réflexes  cutanés  sont  affaiblis,  les  réflexes  tendineux  exagérés,  les 
pupilles  réagissent  bien. 

L'état  mental  est  plus  ou  moins  profondément  atteint,  la  mémoire 
est  troublée  et  la  raison  peut  l'être  jusqu'à  la  démence.  Le  délire 
se  voit  souvent  au  début,  mais  il  est  en  partie  d'origine  fébrile  ou 
d'origine  toxique. 

Le  début  des  accidents  est  brusque,  aigu  ou  subaigu  ;  chez 
quelques  malades,  tous  les  accidents  s'installent  ou  s'aggravent  en 
plusieurs  poussées  ;  ailleurs,  les  symptômes  qui  sont  apparus  brus- 
quement disparaissent  de  même,  puis  font  de  nouveau  leur  appa- 
rition après  plusieurs  semaines  ou  plusieurs  mois  :  ce  mode  d'évo- 
lution est  très  comparable  à  celui  de  la  sclérose  en  plaques,  qui 
procède  dans  certains  cas  par  attaques  et  par  rémissions  avant  de 
s'installer  d'une  façon  définitive,  et  c'est  pourquoi,  en  raison  des 
analogies  cliniques,  anatomiques  et  d'évolution  de  la  myélite  aiguë 
disséminée  et  de  la  sclérose  en  plaques,  il  est  difficile  d'établir  une 
ligne  de  démarcation  nette  entre  ces  deux  affections.  D'ailleurs,  le 
passage  de  la  myélite  aiguë  à  la  sclérose  en  plaques  a  été  plusieurs 
fois  observé. 

La  forme,  paraplégique  se  présente  avec  tous  les  caractères  d'un 
foyer  de  myélite  transverse  ayant  occasionné  de  la  paraplégie,  le  plus 
souvent  limitée  aux  membres  inférieurs,  et  des  troubles  des  sphincters. 

Toutefois,  en  cherchant  bien,  on  découvrira  parfois  quelques 
indices  de  troubles  bulbaires  ou  cérébraux,  un  très  léger  tremblement 
intentionnel  des  membres  supérieurs.  L'analogie  avec  la  forme  para- 
plégique de  la  sclérose  en  plaques  est  encore  très  nette.  La  coexis- 
tence de  la  myélite  et  de  la  névrite  optique  aiguë  a  été  constatée  par 
Erb,  Abbuth,  Dreschfeld,  etc.  Devic  et  Gault  en  font  une  forme  spé- 
ciale, la  neuromyélite  optique  aiguë  :  généralement  c'est  la  névrite 
optique  qui  précède  la  myélite,  mais  le  contraire  peut  se  rencontrer 
(Weill  et  Gallavardin). 

DIAGNOSTIC.  —  La  myélite  disséminée  peut  être  confondue  avec 
certaines  formes  de  polynévrites  :  toutefois  les  troubles  de  la  parole, 
le  nyslagmus,  le  tremblement  feront  éviter  la  confusion.  L'erreur 
pourrait  être  encore  commise  dans  certains  cas  avec  un  abcès  du 
cervelet  ou  du  cerveau,  avec  les  méningites,  etc. 

Pour  la  myélite  transverse,  nous  renvoyons  le  lecteur  au  chapitre 
de  la  syphilis  médullaire. 

Les  accidents  médullaires  qui  accompagnent  l'embolie  de  l'aorte 
abdominale  présentent  beaucoup  de  ressemblance,  par  leur  aspect 
clinique  et  leur  début,  avec  la  paraplégie  myélilique  :  l'absence  de 
pulsations  dans  les  vaisseaux  des  membres  inférieurs  lèvera  tous  les 
doutes. 

PRONOSTIC.  —  Le  pronostic  est  toujours  sérieux,  puisque,  si  la 
vie  (lu    malade   n'est  pas  directement  menacée,    la  maladie   laisse 
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jn'es(iuc     toujours   des    infirmités    incurables,    de    la    paraplégie. 

Le  pronostic  s'assombrit  lorsque  les  accidents  du  décubilus 
sinslallenl  très  rapidement  et  sont  très  prononcés;  les  escarres 
cngondrenl,  une  scplicémie  qui  peut  em|)orter  le  malade.  Les  troubles 
urinaires  et  la  cystite  sont  également  des  accidents  fâcheux. 

Malgré  cola,  plusieurs  auteurs  signalent  des  cas  de  guérison 
complète,  plus  souvent  dans  la  forme  disséminée  que  dans  la  forme  de 
myélite  transverse  (Oppenlieim  ).  La  myélite  gonococcique  serait  plus 
bénigne  ipie  les  myélites  survenues  au  cours  d'au  Ires  infections. 

TRAITEMENT.  —  Il  faut  avant  tout  prescrire  le  repos.  Tout  au 
début  de  la  myélite  aiguë,  on  peut  essayer  de  faire  de  la  révulsion 
sur  la  colonne  vertébrale,  au  moyen  de  ventouses  ou  de  vésicatoires. 
On  a  préconisé  également  l'application  de  sacs  de  glace  sur  le  rachis. 
Comme  traitement  interne,  le  salicylate  de  soude  et  l'iodure  de  potas- 
sium sont  souvent  prescrits.  Oppenheim  recommande  les  sudori- 
fiques. 

Il  faut  entretenir  la  liberté  du  ventre  et  donner  des  purgatifs,  en 
particulier  le  calomel.  Le  mercure  ne  donne  guère  de  résultats  en 
dehors  de  la  syphilis.  Celle-ci  pouvant  être  méconnue,  il  sera  toujours 
bon  d'essayer  le  traitement  spécifique. 

Le  médecin  reste  le  plus  souvent  impuissant,  et  il  doit  se  bornera 
prévenir  les  complications  qui  se  développent  à  la  suite  de  la  cystite 
ou  des  escarres. 

Lorsque  la  période  aiguë  est  terminée,  le  massage  des  muscles  et 
leur  électrisation  par  les  courants  galvaniques  ou  faradiques  seront 
utilement  employés  pour  les  entretenir  dans  un  état  de  nutrition 
suffisant;  lorsque  les  phénomènes  de  contracture  sont  très  marqués, 
on  doit  se  servir  de  ces  moyens  avec  modération,  et  mieux  vaut 
môme  encore  s'en  dispenser.  L'électrisation  galvanique  de  la  moelle 
au  moyen  de  larges  électrodes  appliquées  sur  la  colonne  vertébrale 
diminue  quelquefois  les  douleurs  et  les  sensations  pénibles. 

Au  début,  l'ergot  de  seigle  ou  l'ergoline  ont  été  recommandés  ; 
la  strychnine  est  plus  ordinairement  prescrite  à  une  période  plus 
avancée,  dans  les  cas  où  les  réflexes  ne  sont  pas  exagérés  et  où  la 
contracture  fait  défaut;  mais  ce  sont  des  agents  thérapeutiques  dont 
la  valeur  est  très  discutable. 

Les  bains  chauds  et  les  mouvements  passifs  très  doux  sont  indi- 
ennes :  ils  contribuent  à  diminuer  la  contracture  et  les  douleurs. 

SYPHILIS    MÉDULLAIRE. 

Les  accidents  médullaires  qu'engendre  la  syphilis  sont  polymorphes, 
aussi  bien  au  point  de  vue  clinique  qu'au  point  de  vue  analomique. 
Parmi  eux,  il  en  est  qui  n'ont  rien  de  spécifique  et  qui  rentrent  dans 
le  cadre  d'autres  maladies  spinales,  tels  que  certains  cas  de  sclérose 
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en  plaques;  d'aulres  ne  sont  également  syphilitiques  que  par  leur 
origine,  et  ne  présentent  pas  les  caractères  histologiquesniles  allures 
delà  syphilis,  mais  ils  ne  sont  en  quelque  sorte  produits  que  par  elle; 
c'est  à  cette  série  qu'appartient  le  tabès. 

Sous  le  nom  de  syphilis  médullaire,  il  faut  comprendre  l'ensemble 
des  lésions  de  nature  syphilitique  et  des  accidents  multiples  qui  en 
sont  l'expression  clinique.  La  multiplicité  des  formes  cliniques  tient 
d'une  part  à  la  diversité  des  formes  anatomiques  et,  d'autre  part,  aux 
variations  de  siège  et  d'étendue.  Il  y  a  une  syphilis  aiguë  et  une 
syphilis  chronique,  une  syphilis  circonscrite  et  une  syphilis  diffuse, 
des  méningo-myélites  syphilitiques,  des  pachyméningites,  des 
gommes. 

Il  y  a  une  syphilis  dorsale,  une  syphilis  lombaire,  une  syphilis  cer- 
vicale, de  même  qu'il  existe  une  syphilis  bulbaire  et  une  syphilis 
cérébrale. 

Quelle  que  soit  la  forme  anatomique  de  la  syphilis  médullaire,  les 
méninges  molles  sont  presque  toujours  atteintes  en  même  temps  que  la 
moelle,  en  raison  de  leurs  affinités  circulatoires  et  de  l'intimité  de  leur 
voisintige;  souvent  même  elles  le  sont  avant  elle  et  la  moelle  en  subit 
plus  ou  moins  rapidement  le  contre-coup,  que  ses  éléments  soient 
envahis  par  propagation  ou  refoulés  par  compression,  ou  bien  encore 
que  leur  nutrition  soit  amoindrie  par  la  gêne  circulatoire.  C'est 
pourquoi  l'inflammation  des  méninges  est  le  plus  souvent  inséparable 
de  celle  de  la  moelle,  et  que  la  plupart  des  auteurs  désignent  ce  vaste 
complexus  anatomo-clinique  sous  le  nom  de  méningo-myélite  syphi- 
litique. 

La  syphilis  médullaire  ne  se  rencontre  pas  seulement  comme  com- 
plication de  la  syphilis  acquise  ;  elle  compte  encore  parmi  les  méfaits 
de  la  syphilis  héréditaire.  Pour  celle-ci  comme  pour  celle-là,  il  y  a 
lieu  de  faire  quelques  distinctions  de  principe.  La  syphilis  héréditaire 
de  la  moelle  peut  se  présenter  avec  tous  les  attributs  anatomiques  et 
histologiques  de  la  spécificité,  mais  elle  peut  aussi  n'avoir  de  syphi- 
liticiue  que  son  nom  et  son  origine  et,  comme  on  le  verra  plus  loin, 
le  tabès  peut  être  une  des  manifestations  de  la  syphilis  héréditaire. 
On  pourrait  même  aller  beaucoup  plus  loin  et,  si  on  ne  craignait  de 
se  laisser  entraîner  dans  le  domaine  de  l'hypothèse,  on  citerait 
volontiers  plus  d'une  afTection  nerveuse  de  la  première  enfance, 
dont  la  pathogénie  nous  échappe  et  à  laquelle  la  syphilis  n'est 
vraisemblablement  pas  étrangère.   L'avenir  tranchera  la  question. 

SYPHILIS    MÉDULLAIRE    DE     L'ADULTE. 

HISTORIQUE.  —  La  syphilis  médullaire  est  fort  bien  connue  aujour- 
d'hui aussi  bien  au  point  de  vue  anatomique  qu'au  point  de  vue 
clinique,  et  on  peut  affirme?  sans  crainte  de  se  tromper  que  c'est  un 
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des  chapitres  de  la  palholojjfie  médtdiaire  les  mieux  approfondis 
jusque  dans  leurs  moindres  détails.  Aussi  n'est-ce  pas  l'œuvre  d'un 
seul  homme,  c'est  la  résultante  des  multiples  observations  qui  ont 
été  publiées  sur  ce  sujet. 

l^our  montrer  quelle  a  été  dans  ce  domaine  l'évolution  de  nos 
connaissances  et  de  nos  idées,  il  faudrait  mentionner  un  nombre 
considérable  d'auteurs  et  analyser  autant  d'ouvrag^es.  Dans  un  traité 
didartique,  destiné  à  l'enseignement,  on  doit  se  contenter  de 
signaler  les  travaux  qui  mar(juenl  les  grandes  étapes  de  cet  his- 
torique. 

Dans  le  but  de  l'exposeï*  avec  plus  de  clarté,  il  y  a  lieu  d'envisager 
séparément  d'une  part  la  constitution  des  types  cliniques,  et  d'autre 
part  celle  des  lésions  anatomiques. 

Depuis  longtemps,  la  nature  syphilitique  de  certaines  paralysies 
avait  été  soupçonnée  par  divers  auteurs,  comme  en  font  foi  les  obser- 
vations de  Cirillo  (178())  et  de  Houstet  (1810)  :  celle-ci  est  particu- 
lièrement intéressante  par  la  guérison  qui  suivit  l'emploi  des  fric- 
tions mercurielles. 

Diverses  observations  avaient  définitivement  établi  que  la  syphilis 
médullaire  donne  lieu  le  plus  souvent  à  une  paraplégie  dans  laquelle 
les  réllexes  sont  exagérés  [Caizergues  (1878)j,  les  troubles  de  la  sen- 
sibilité légers  par  rapport  aux  troubles  delà  motilité  [Julliard  (1879)  , 
les  troubles  génito-urinaires  habituels  ^Vinache  (1880)],  sans  compter 
l'apparition  de  symptômes  associés  indiquant  la  dissémination  des 
lésions  sur  l'axe  cérébro-spinal.  Le  début  et  l'évolution  sont  variables 
suivant  les  cas,  d'où  les  formes  aiguës  et  chroniques,  les  premières 
se  traduisant  ordinairement  par  la  paraplégie  tlasque,  les  autres  par 
la  paraplégie  spasmodique.  Cette  distinction  est  nettement  formulée 
par  llammond  qui  signale,  à  côté  d'observations  dans  lesquelles  les 
symptômes  s'installent  lentement,  progressivement,  des  cas  de  para- 
lysie complète  en  quelques  jours. 

Le  début  peut  môme  en  être  brusque  [^Proux  (1886)]  et  dans  ce  cas 
les  accidents  médullaires  suivent  de  près  l'infection  syphilitique; 
les  formes  à  début  brusque  ne  comportent  pas,  malgré  cela,  un  pro- 
nostic aussi  défavorable  qu'on  serait  tenté  de  l'imaginer.  Dans  la 
plupart  des  observations  de  Frouin,  il  y  eut  amélioration  sensible  ou 
même  guérison  complète.  La  môme  distinction  de  la  forme  aiguT'  et 
de  la  forme  chronique  est  encore  faite  par  Breteau  (1889).  Comme  le 
fait  remarquer  Sottas(  1894),  les  descriptions  de  ces  deux  auteurs  repré- 
sentent un  tableau  très  fidèle  des  aspects  les  plus  ordinairesde  laircc- 
lion  :  elles  ont  été  cependant  assez  peu  remarquées. 

La  plupart  des  observations  semblables  qui  ont  été  |)ubliées  par  la 
suite  l'ont  été  sous  le  nom  de  mi/élilc  /rdusuei-sesi/pliililif/iu'.  Lrb  ^189'Jj 
reprit  plus  lard  l'élude  de  la  forme  lente  et  chronique  pour  laquelle 
il  proposa  le  nom  de  paridijuie  spinale  sijpliilitinne  :  il  en  compléta 
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la  symplomatologie  en  soulignant  ses  principaux  caraclères,  mais 
il  est  juste  de  faire  remarquer  que  la  paraplégie  syphilitique  à  marche 
lente  et  progressive  par  myélite  transverse  était  déjà  connue  avant  lui. 
Quant  à  la  forme  aiguë  qu'il  a  moins  souvent  observée,  il  se  demande 
s'il  s'agit  d'une  forme  spéciale  ou  d'une  variante. 

A  côté  de  la  forme  paraplégique  classique,  il  existe  des  formes 
cliniques  qui  sont  moins  bien  tranchées,  la  symptomalologie  est 
plus  irrégulière  et  plus  disséminée  (Julliardl,  ou  bien  encore  les 
symptômes  restent  unilatéraux;  la  syphilis  méningo-spinale  peut 
même  donner  lieu  à  l'hémiparaplégie  spinale  ou  syndrome  de  Brown- 
Séquard.  La  multiplicité  des  aspects  cliniques  étant,  il  est  vrai, 
occasionnée  par  la  variété  de  nature  et  de  distribution  des  lésions 
anatomiques.  Parmi  les  travaux  qui  ont  le  plus  contribué  à  faire 
connaître  la  syphilis  médullaire,  signalons  encore  ceux  de  Gajkiewicz, 
Kuh,  Goldflam,  Lamy,  Sottas,  etc. 

L'évolution  des  idées  sur  la  nature  de  la  paraplégie  syphilitique  a 
suivi  les  progrès  des  investigations  anatomiques  et  de  la  technique 
histologique.  Tout  d'abord,  la  paraplégie  syphilitique  fut  considérée 
comme  une  paraplégie  par  compression  occasionnée  par  une  carie  ou 
une  exostose  de  la  colonne  vertébrale.  L'a])parition  dos  accidents 
nerveux  au  cours  de  la  période  secondaire  était  tout  à  fait  propre  à 
légitimer  celte  dernière  hypothèse,  surtout  si  on  en  i-approche  les 
bons  résultats  obtenus  par  le  traitement  spécifique  chez  de  tels 
malades  (Bedel)  :  les  exosloses  et  les  périostoses  syphilitiques  étaient 
fort  bien  connues  à  cette  époque,  les  lésions  de  la  moelle  et  des 
méninges  étaient  en  quelque  sorte  ignorées,  et  il  était  tout  à  fait 
rationnel  de  mettre  en  cause  un  des  accidents  de  la  syphilis  secon- 
daire les  plus  fréquemment  observés  :  l'ostéopériostite.  Toutefois, 
comme  le  fait  remarquer  Sottas,  même  dans  les  cas  où  la  guérison 
a  suivi  l'emploi  du  mercure,  la  nature  syphilitique  de  l'affection 
était  loin  d'être  démontrée,  à  plus  forte  raison  l'existence  d'une 
exostose.  Enfin,  à  côté  du  mal  de  Pott  tuberculeux  venait  d'autre 
part  se  ranger,  dans  la  nosologie,  le  mal  de  Pott  syphilitique  décrit 
tout  d'abord  par  Portai  (1797),  puis  par  Dupuytren  et  Montfalcon. 

Quelques  faits  anatomiques  venaient  à  l'appui  de  la  théorie  verté- 
brale de  la  paralysie  syphilitique,  et  dans  quelques  observations 
suivies  d'autopsie  les  lésions  vertébrales  (déformation  de  la  colonne, 
saillies,  exostoses,  pachyméningite  externe)  sont  signalées.  Mais 
vraiment  s'agissait-il  bien  dans  ces  cas  de  syphilis,  et  la  tuberculose 
n'était-elle  pas  en  cause?  Les  antécédents  syphilitiques  du  malade  ne 
sont  pas  forcément  une  garantie  de  la  nature  univoque  de  la  maladie 
qu'il  présente  :  un  sujet  ne  peut-il  donc  être  à  la  fois  syphilitique 
et  tuberculeux  ? 

Ce  ([ui  doit  contribuer  à  augmenter  encore  notre  scepticisme  vis-à- 
l^k      vis  de  ces  observations  anciennes,  c'est  que  les  lésions  dites  syphili- 

I^Kj  Traité  de  médecine.  XX XIV.    —    19 
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tiques  du  racliis  sont  devenues  de  plus  en  plus  rares,  depuis  qu'une 
technique  mieux  oppropriée  nous  permet  d'examiner  plus  scientifi- 
quement les  lésions. 

Le  même  doute  avait  été  déjà  exprimé  par  Zambaco,  Jaccoud, 
Leyden.  Aujourd'hui,  il  est  définitivement  admis  que  les  para- 
plégies par  lésions  syphilitiques  vertébrales  sont  d'une  extrême 
rareté. 

De  même,  il  existe  quelques  observations  éparses  de  gommes  des 
méninges  (Zambaco,  Westphal,  Rosenthal,  Le  Petit;  ou  de  la  moelle 
(Mac  Donel,  Wilks,  Wagner,  Lorenzo  Haies,  etc.)  Mais,  dans  la 
plupart  des  observations,  ces  productions  ont  été  décrites  sous  le 
nom  de  tumeurs  d'apparence  gommeuse  et  on  est  en  droit  d'hésiter 
sur  l'authenticité  de  quelques-unes  de  ces  observations,  quand  on  sait 
quelle  difficulté  on  éprouvait,  avant  la  découverte  du  bacille  de  la 
tuberculose,  à  dillerencier  les  gommes  syphilitiques  de  lésions 
tuberculeuses  très  semblables. 

Quelques  observations  d'épaississement  des  méninges,  et  en  par- 
ticuliei'  de  la  dure-mère,  orientèrent  les  esprits  vers  la  méningite 
syphilitique  ;  dans  la  plupart  des  observations  publiées,  les  méninges 
étaient  soudées  entre  elles  et  formaient  un  anneau  fibreux  autour  de 
la  moelle;  parmi  les  plus  intéressantes,  il  faut  signaler  celles  de 
Jiirgens  dont  quelques-unes  appartiennent  à  la  syphilis  héréditaire, 
Dans  la  plupart  des  cas  de  pachyméningite,  les  lésions  s'étendent  sur 
une  grande  hauteur  :  elles  prédominent  ou  elles  existent  exclusive- 
ment sur  l'extrémité  supérieure  de  la  moelle  cervicale  :  elles  s'asso- 
cient souvent  à  des  lésions  semblables  des  méninges  cérébrales. 
L'ensemble  des  observations  est  favorable  à  l'opinion  exprimée  par 
Jiirgens,  à  savoir  que  ««  leslésions  syphilitiques  de  l'axe  cér('>bro-spinal 
suivent  une  marche  descendante  et  se  propagent  du  cerveau  à  la 
moelle  ».  Mais  il  s'agit  d'un  groupe  de  cas  assez  isolés;  la  pachymé- 
ningite ne  représente,  somme  toute,  (pi'une  variété  anatoinique 
intéressante  des  lésions  qui  produisent  la  paraplégie  syphilitique  et 
qu'en  raison  de  la  concomitance  des  lésions  cérébrales,  Lamy  désigne 
sous  le  nom  de  méningilc  cércbro-spinale  sijphililiqiw. 

Avec  le  nombre  croissant  des  observations  suivies  d'autopsie,  on 
se  rendit  définitivement  compte  que  les  accidents  nerveux  dus  à  la 
syphilis  médullaire  sont  rarement  imputables  à  la  pachyméningite 
ou  aux  gommes,  et  que  le  |)lus  ordinairement  la  syphilis  frappe  les 
méninges  molles  et  la  moelle  d'une  façon  plus  diiTuse.  La  syphilis 
médullaire  est  devenue  synonyme  de  méningo-myélite  syphilitique. 
Les  premières  observations  publiées  sont  de  Winge,  Moxon,  Mollière, 
Charcol  et  Ciombault,  IlomoUe,  Le  Petit,  Julliaid,  Krum|iel,  Hayem, 
Savard,  Dejerine,  Gilbert  et  Lion,  Thomson,  Williamson,  etc. 

Certes,  les  lésions  ne  sont  pas  toujours  identiques,  et  il  faut  tenir 
compte  d'une  part  de  l'Age,  d'autre  part  de  l'étemlue  des  lésions,  de 
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leur  évolution  plus  ou  moins  rapide,  mais  c'est  en  comparant  entre 
eux  les  résultats  anatomiques,  et  surtout  par  l'étude  des  lésions  de 
passage  qui  existent  entre  les  types  les  plus  extrêmes,  qu'on  peut  incri- 
miner à  coup  sûr  la  syphilis. 

Gilbert  et  Lion  proposèrent  une  classification  de  ces  diverses 
variétés  anatomiques  et  distinguèrent  quatre  types  :  la  ménlngo- 
myélite  hyperémique  et  nécrobiotique,  la  méningo-mijélile  embryon- 
naire, la  méningo-myélile  scléreiise  et  la  méningo-myélite  gommeuse. 
Ce  n'est  pas  le  lieu  de  décrire  les  caractères  propres  à  chacune 
de  ces  formes;  entre  ces  types  anatomiques  les  différences  sont 
le  plus  souvent  insignifiantes  et  elles  traduisent  plutôt  des  nuances 
imputables  à  la  durée,  à  l'unité,  à  l'intensité  de  la  maladie,  que  des 
dift'érences  anatomiques  réelles. 

Certes,  les  lésions  des  méninges  sont  du  type  inflammatoire. 
Julliard  insiste  sur  la  prédilection  de  la  syphilis  pour  les  éléments 
lymphatiques,  témoin  l'infiltration  des  méninges  et  des  gaines  péri- 
vasculaires;  pour  Gilbert  et  Lion,  cette  inflammation  des  méningeset 
de  la  moelle  se  développerait  sous  l'influence  du  poison  syphilitique. 

On  commence  dès  lors  à  discuter  sur  la  pathogénie  des  lésions 
médullaires. 

Résultent-elles  de  la  propagation  de  l'inflammation  méningée  à  la 
moelle  ?  Sont-elles  dues  à  la  compression  ?  Ne  seraient-elles  pas 
plutôt  la  conséquence  des  altérations  survenues  dans  la  texture  des 
vaisseaux  nourriciers  de  la  moelle  que  contiennent  les  méninges  et 
des  troubles  circulatoires  consécutifs?  Ceux-ci  avaient  été  déjà  mis  en 
relief  par  Ilayem  dans  la  myélite  centrale  et  diffuse.  Lamy  incrimine 
à  la  fois  la  propagation  de  l'inflammation  méningée  et  des  troubles  cir- 
culatoires. Dejerine  et  Sottas  (  1893)  insistent  sur  la  dégénérescence  né- 
crobiotique du  tissu  nerveux  consécutive  aux  altérations  vasculaires. 

Toutefois,  toutes  les  lésions  médullaires  ne  semblent  pas  recon- 
naître une  pathogénie  univoque  :  les  unes  sont  bien  d'ordre  nécro- 
biotique et  tout  à  fait  comparables  aux  lésions  du  ramollissement 
cérébral,  mais  les  autres  se  rapprochent  davantage  des  inflammations 
chroniques  scléredses:  il  n'y  a  pas  de  nécrose  à  proprement  parler 
du  tissu  nerveux.  Sottas,  dans  sa  thèse  inaugurale  faite  sous  l'inspi- 
ration de  l'un  de  nous  (1894),  fait  remarquer  que  les  altérations  le 
plus  souvent  signalées  sont  :  le  ramollissement  avec  destruction  des 
éléments  nobles;  Vinduratinn  avec  sclérose. 

Le  ramollissement  se  voit  dans  les  cas  à  marche  rapide,  dans 
lesquels  l'oblitération  artérielle  est  précoce  et  la  circulation  brusque- 
ment gênée  ou  interrompue:  il  est  signalé  déjà  dans  les  observations 
de  Waldemar-Steenberg  (1860)  et  de  Winge  (  18r)3). 

L'induration  scléreuse  appartient  aux  cas  à  évolution  chronique: 
le^  éléments  nobles  disparaissent  lentement  et  la  sclérose  névro- 
glique  est  secondaire  ou  cicatricielle.  C'est  une  sorte  de  sclérose 


292     DEJERINE  ET  THOMAS.  —  MALADIES  DE  LA  MOELLE  EPINIÈRE. 

(Jyslrophiqiie  par  endartérile  à  marche  lenle.  Elle  peut  coexister 
néanmoins  avec  le  ramollissement  lorsque  le  processus  chronique 
est  traversé  par  des  périodes  aiguës  (IIoppcj. 

Les  altérations  vasculaires  sont  déjà  signalées  par  Leyden,  Eisen- 
lohr,  Lancereaux,  Schultze,  Westphal.  Leur  importance  est  sou- 
lignée par  Dejerine  et  Sottas,  Lamy,  Grcif,  liumpi",  Knapp,  .Jiirgens, 
0])penheim  et  Sicmmerling,  Schmauss,  Moller,  Goldnam. 

Malgré  cela  et  pour  expliquer  l'inflammation  des  méninges,  car  c'est 
l'intlammation  vasculaire  qui  produit  toujours  les  altérations  médul- 
laires, il  faut  admettre  la  présence  d'un  agent  nocif,  agent  micro- 
bien ou  toxine,  et  on  ne  saurait  lui  refuser  a  priori  le  pouvoir  d'agir 
sur  les  éléments  nerveux,  sinon  au  môme  degré,  du  moins  avec  une 
certaine  virulence. 

C'est  pourquoi  il  y  a  peut-être  lieu  de  lui  réserver  une  place  dans 
la  genèse  des  altérations  médullaires.  On  y  est  d'autant  plus  autorisé 
que,  dans  les  processus  les  plus  aigus,  on  peut  constater,  à  côté  de 
lésions  nécrobiotiques,  des  loyers  de  myélite  parenchymaleuse 
(André-Thomas  et  Hauser).  Mais  cette  action  toxique  ou  infectieuse 
agissant  localement  sur  les  éléments  nerveux  —  fibres  et  cellules  — 
ne  joue  certainement  (ju'un  rôle  des  plus  restreint.  En  règle  générale 
la  myélomalacie  syphilitique  est  toujours  la  conséquence  ci  une  (irlêrile. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  L'aspect  de  la  moelle  et  des 
méninges  est  extrêmement  varial)le,  et  lesdilïerences  si  considérables 
que  l'on  constate  dun  cas  à  l'autre  tiennent  d'une  part  au  siège, 
à  la  localisation,  à  l'étendue  des  lésions,  d'autre  part  à  la  durée,  à 
l'ancienneté  de  l'allection.  Il  faut  donc  étudier  séparément  la 
raéningo-myélite  syphiliti(|ue,  la  pachyméningite  syphilitique,  la 
gomme  syphilitique. 

Méning:o-iuyélite  syphilitique. — Examen  macroscopique. — 
Le  siège  habituel  de  la  méningo-myélite  syphilitique  est  la  région  dorsale 
moyenne,  c'est-à-dire  qu'elle  y  prédomine,  car  elle  peut  s'étendre  sur 
une  très  grande  hauteur.  Elle  est  généralement  plus  accentuée  sur  la 
région  posléro-latérale  de  la  moelle.  Plus  rarernent  elle  a  son 
maximum  d'intensité  à  la  région  cervicale  ou  à  la  région  lombaire. 

Ce  n'est  qu'après  avoir  fendu  la  dure-mère  sur  toute  la  longueur 
<le  la  moelle  et  sur  ses  deux  faces  que  l'on  peut  se  rendre  compte  de 
la  nature  et  de  l'importance  des  lésions.  C'est  dire  que  dans  cette 
(orme  la  dure-mère,  ou  du  moins  sa  face  externe,  reste  en  général 
intacte  :  il  existe  toutefois  assez  souvent  des  adhérences  qui  soudent 
plus  ou  moins  intimement  les  méninges  molles  et  la  dure-mère. 

Myélomalacie  sypiulitique.  —  Lorsque  la  paralysie  est  survenue 
brusquement  et  (pie  la  mort  l'a  suivie  de  peu,  la  méningo-myélite 
s'accompagne  de  ramollissement.  Ces  cas  sont  très  favorables  pour 
l'étude  des  altérations  initiales  et  plus  spécialement  des  altérations 
vasculaires. 
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Sur  la  hauteur  d'environ  un  ou  deux  segments  médullaires, 
quelquefois  même  davantage,  rarachnoïde  est  épaissie  et  prend  un 
aspect  trouble  :  il  en  est  de  môme  de  la  pie-mère.  Leur  transparence 
est  diminuée  et  au-dessous  d'elle  la  moelle  se  dessine  moins  bien.  Le 
doigt  promené  doucement  à  sa  surlace  perçoit  nettement  une 
diminution  de  consistance;  l'organe  s'étale  davantage  à  ce  niveau. 

Si,  avec  un  couteau  bien  aiguisé,  on  pratique  une  coupe  sur  la 
région  la  moins  résistante,  la  substance  médullaire  fuse  à  l'extrémité 
des  deux  fragments  et  s'écoule  même,  semblable  à  un  pus  crémeux  ou 
framboise.  INIalgré  sa  diftluence,  elle  est  encore  trop  épaisse  et  trop 
bien  liée  pour  qu'on  puisse  la  confondre  avec  le  pus  d'un  abcès. 

Lorsque  l'autopsie  est  pratiquée  encore  plus  près  du  début  des 
accidents  paralytiques,  les  modifications  du  tissu  médullaire  sont 
moins  apparentes;  elles  se  résument  à  une  légère  diminution! de 
consistance  et  à  un  peu  de  congestion.  11  semble  que  ces  lésions  du 
début  aient  échappé  à  quelques  auteurs,  qui  ont  admis  un  peu  trop 
précipitamment  des  paralysies  fonctionnelles  ou  sine  mdteria^  une 
dyscrasie  syphilitique  sans  lésion  appréciable  (Vialle).  Dans  un  cas 
où  le  décès  eut  lieu  soixante  heures  après  le  début  de  l'attaque  de 
paraplégie,  Sottas  a  noté  que  la  consistance  de  la  moelle  était  très 
diminuée  dans  la  partie  supérieure  de  la  région  dorsale;  le  tissu 
médullaire  presque  diffluent  faisait  hernie.  La  substance  grise  ne 
se  distinguait  plus  de  la  substance  blanche  :  la  surface  de  coupe 
n'avait  pas  la  teinte  normale  blanc  mat,  elle  était  jaune  rosé  et 
présentait  un  piqueté  hémorragique  surtout  marqué  dans  la  partie 
centrale.  L'attaque  de  paraplégie  avait  été  précédée  d'accidents  pré- 
monitoires remontant  au  moins  à  un  mois,  et  il  est  vraisemblable  que 
les  lésions  étaient  partiellement  antérieures  au  début  de  la  para- 
lysie définitive. 

Mais,  alors  même  que  le  simple  examen  macroscopique  ne  décèle- 
rait aucun  changement  dans  l'aspect  et  la  consistance  de  la  moelle, 
on  ne  serait  en  droit  de  conclure  à  l'absence  de  lésions  et  à  une  para- 
\y^\e  sine  maleria  qu'après  avoir  procédé  à  un  examen  histologique 
complet.  Dans  les  cas  rares  où  la  mort  survient  presque  aussitôt 
après  l'ictus,  les  éléments  nerveux  n'ont  pas  le  temps  de  se  ramollir 
et  de  se  nécroser. 

Le  foyer  de  myélomalacie  est  généralement  unique,  mais  les  lésions 
méningées  le  débordent  par  en  haut  et  par  en  bas. 

Lorsque  la  mort  ne  survient  que  plusieurs  mois  ou  plusieurs  années 
après  l'attaque  de  paraplégie,  l'aspect  de  la  moelle  et  des  méninges 
est  très  différent.  Les  méninges  sont  encore  épaissies,  mais  plus 
rétractées,  adhérentes  entre  elles  et  opaques  ;  la  moelle  est  plus  ou 
moins  rétrécie  au  niveau  de  l'ancien  foyer  et,  au  lieu  d'être  diminuée, 
sa  consistance  est  quelquefois  accrue;  on  ne  se  trouve  plus  en 
présence  d'unelésionenévolution,maisen  présence  d'une  cicatrice.  Le 
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lissu  médullaire  a  une  coloration  grisâtre,  la  substance  blanche  et  la 
substance  grise  ne  sauraient  être  distinguées.  Parfois  cependant  la 
consistance  est  diminuée,  le  calibre  est  alors  très  réduit,  et  sur  la 
coupe  le  parenchyme  présente  un  aspect  finement  lacunaire  ou  grenu. 

MÉNiNGO-MYÉLiTii  DIFFUSE.  —  Daus  unc  autrc  série  d'observations, 
les  méninges  sont  opaques  et  épaissies  sur  presque  toute  la  hauteur 
de  la  moelle,  mais  encore  avec  une  prédilection  marquée  pour  la 
région  dorsale.  La  moelle  est  petite,  mais  sans  amincissement  net 
dans  l'un  de  ses  segments;  dans  les  cas  récents,  sa  consistance  est 
diminuée;  dans  les  cas  anciens,  elle  a  une  consistance  dure  ou  élas- 
tique. Sur  les  coupes  ou  à  l'œil  nu,  elle  a  une  coloration  grise  plus  ou 
moins  ditTuse.  Ici  les  lésions  ne  vont  pas  jusqu'au  stade  de  ramollis- 
sement :  c'est  de  la  méningo-myélite  ditTuse. 

Il  n'y  a  pas  lieu  d'insister  sur  la  coloration  grise  des  cordons 
postérieurs  au-dessus  du  foyer  et  des  cordons  latéraux  au-dessous;  ce 
sont  des  caractères  qui  appartiennent  en  commun  à  toutes  les  dégé- 
nérations secondaires  quelle  qu'en  soit  l'origine. 

Quellesqu'aient  été  l'intensité  du  processus  inflammatoire  et  l'éten- 
due du  ramollissement,  l'irritation  des  méninges  laisse  après  elle  une 
réaction  qui  se  traduit  par  des  adhérences  et  quelquefois  même  par 
une  prolifération  excessive  de  la  pie-mère.  Des  faisceaux  ou  des 
fibres  conjonctives  se  détachent  de  la  face  profonde  de  cette  membrane 
et  entament  plus  ou  moins  profondément  la  substance  blanche  où 
ils  pénètrent  comme  un  coin.  De  même  le  sillon  antérieur  de  la 
moelle  est  comblé  par  l'épaississement  du  repli  pie-mérien  qui 
l'occupe  normalement. 

Les  racines  subissent  le  contre-coup  des  altérations  inflammatoires 
de  l'arachnoïde  et  de  la  pie-mère.  On  constate  souvent  que  leur 
circonférence  est  bordée  par  des  amas  d'éléments  embryonnaires 
qui  s'y  accumulent  en  plus  ou  moins  grande  quantité.  Parfois  même 
les  fibres  nerveuses  sont  irritées,  puis  dégénèrent,  le  tissu  interstitiel 
prolifère  et  on  assiste  à  l'évolution  de  péri  et  d'endoradiculite.  Les 
lésions  progressent  de  la  périphérie  vers  le  centre.  Toutefois  il  est 
remarquable  de  constater  la  résistance  qu'offrent  les  fibres  radicu- 
laires  dans  la  plupart  des  cas,  et  il  n'est  pas  rare  de  les  voir  persister 
saines  au  milieu  des  anneaux  épais  formés  par  les  méninges. 

Examen  histologique.  —  Cet  examen  doit  être  pratique  non 
seulement  sur  le  segment  de  moelle  correspondant  à  la  myélomalacie, 
mais  encore  sur  les  segments  sus  et  sous-jacents  :  on  se  rend  ainsi 
mieux  compte  de  l'étendue  des  lésions  initiales,  qui  se  propagent  bien 
au  delà  des  limites  du  foyer  de  ramollissement. 

Lorsque  les  lésions  sont  récentes,  l'examen  microscopique  ne 
laisse  constater  que  les  altérations  du  ramollissement  banal.  Les 
éléments  nerveux  sont  irrités  ou  en  voie  de  désintégration.  Les  cylin- 
draxes  sont  tuméfiés,  irréguliers;  ils  sont  sinueux,  enroulés  sur  eux- 
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mêmes,  inég-alement  colorés  et  môme  creusés  de  vacuoles  ;  d'autres 
sont  réduits  à  l'état  de  déchets  protoplasmiques.  La  gaine  de  myéline 
subit  les  mêmes  déformations,  elle  se  fragmente  ou  se  réduit  on  gout- 
telettes qui  sont  mises  en  liberté. 

Les  cellules  nerveuses,  quelles  qu'elles  soient  (cellules  ganglion- 
naires des  cornes  antérieures,  cellules  de  la  colonne  de  Glarke, 
cellules  de  la  colonne  intermédio-latérale)  sont  également  tuméfiées; 
elles  perdent  leurs  prolongements  et  se  creusent  de  vacuoles  ;  le  noyau 
se  gonfle,  puis  disparaît;  les  cellules  tombent  en  désintégration  ou 
s'atrophient. 

Les  fibres  nerveuses  qui  traversent  la  substance  grise  subissent  le 
même  sort  que  les  fibres  qui  occupent  la  substance  blanche. 

Lorsque  les  lésions  sont  très  intenses,  toute  la  surface  de  coupe 
de  la  moelle  est  envahie  par  le  processus  nécrobiotique  ;  lorsqu'elles 
sont  moins  accentuées,  certaines  régions  sont  plus  malades  que 
d'autres;  la  circonférence  de  la  moelle  ou  zone  marginale  et  la 
substance  grise  sont  plus  spécialement  affectées. 

La  névroglie  est  atteinte  au  même  degré  que  les  éléments  nerveux; 
les  noyaux  sont  tuméfiés,  globuleux,  ils  éclatent  etdisparaissent.  Les 
fibrilles  se  gonflent  et  se  désagrègent  sous  forme  de  fines  granulations. 

Lorsque  la  nécrobiose  est  à  son  maximum,  les  éléments  nerveux 
sont  méconnaissables  et  la  moelle  est  réduite  à  un  amas  de  blocs  proto- 
plasmiques, de  granulations  graisseuses,  de  dépôts  albumineux,  de 
petits  foyers  hémorragiques:  seuls  les  vaisseaux  survivent  dans  cet 
amoncellement  de  déchets. 

On  y  trouve  en  outre  des  éléments  nouveaux,  des  noyaux  nombreux, 
disséminés,  qui  se  chargent  de  gouttelettes  de  myéline  (corps  granu- 
leux) ou  de  granulations  protoplasmiques  (^cellules  épithélioïdes)  et 
qui,  dans  les  foyers  plus  anciens,  s'accumulent  autour  des  vaisseaux. 

Les  méninges  sont  épaissies,  les  éléments  conjonctifs  en  voie  de 
prolifération;  elles  sont  plus  ou  moins  infiltrées  par  des  exsudais 
albumineux,  surtout  au  niveau  des  sillons  antérieur  et  postérieur, 
par  des  éléments  embryonnaires,  par  des  lymphocytes;  leurs  vaisseaux, 
comme  ceux  de  la  moelle,  présentent  des  altérations  inflammatoires 
extrêmement  marquées.  Les  lésions  méningées  sont  en  général  plus 
accentuées  sur  la  face  postérieure  et  sur  les  côtés  que  sur  la  face 
antérieure  delà  moelle. 

Les  altérations  vasculaires  sont  toujours  très  prononcées;  elles  se 
voient  particulièrement  biensurl'artère  et  la  veine  spinale  antérieures 
et  les  vaisseaux  des  sillons  (fig.  178). 

Ils  sont  généralement  dilatés,  la  congestion  est  intense  ;  parfois 
même  les  globules  rouges  font  irruption  en  dehors  de  la  paroi  et 
c'est  ainsi  que  se  constituent  de  petits  foyers  hémorragiques.  Les 
modifications  vasculaires  sont  sensiblement  les  mêmes  dans  la  moelle 
et  les  méninges. 
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j'ous  les  vaisseaux  sont  malades  tarières,  veines,  capillaires)  ;  l'in- 
llamnialion  des  veines  paraît  prédominante  et  plus  précoco 
(  Lamy  I. 

Toutes  les  tuniques  artérielles  sont  atteintes.  L'épaississement  de 
l'endartère  est  formé  par  des  éléments  fibrillaires,  tassés  et  super- 
posés, dont  les  couches  sont  séparées  par  des  cellules  plates. 
L'ordination  de  ces  éléments  est  moins  régulière  immédiatement  au- 
dessous  de  lendothéliuin.  Celui-ci  est  môme  souvent  proliféré  et 
contribue  à  obstruer  la  lumière  du  vaisseau.  La  tunicjue  adventice  est 
également  épaissie  et  proliférée:  elle  contient  un  nombre  assez  consi- 
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Fig.  no.  —  Lésions  vasculaii-cs  dans  la  méningo-myclite  syphiliti(jne.  Les  vaisseanx 
spinaux  antérieurs  sont  atteints  de  péiiplilébite  et  de  périartérite;  l'infiltration 
embryonnaire  est  très  intense.  Les  méninges  sont  épaissies  et  parcourues  par 
des  traînées  de  lymphocytes. 

dérajjle  de  noyaux  qui  ne  sont  autres  que  des  lymphocytes;  ils  se 
disposent  souvent  en  couches  concentriques  autour  du  vaisseau 
auquel  ils  forment  un  manchon  ;  ils  s'accumulent  même  autour  des 
vasa  vasorum. 

Les  éléments  de  la  tunique  moyenne  sont  également  dissociés  par 
la  pénétration  des  éléments  embryonnaires,  mais  ils  soutîrent  en 
outre  dans  leur  nutrition  :  la  membrane  élastique  est  distendue, 
rompue;  les  fibres  musculaires  sont  disloquées.  Lorsque  linflam- 
mation  atteint  ce  degré,  toutes  les  tuniques  artérielles  sont  prises  :  il 
s'agit,  suivant  l'expression  de  Schmauss,  de  panartérite. 

Les  lésions  débutent-elles  dans  l'endartère,  dans  la  mésartère, 
l'adventice?  Est-il   possible  de  saisir  sur   quelques    vaisseaux  des 
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altérations  neltement  prédominantes  ou  exclusivement  dislribuéessur 
l'une  des  membranes?  C'est  une  question  qui  a  soulevé  de  longues 
discussions  et  qui  appartient  plutôt  à  l'étude  de  la  syphilis  en 
général  qu'à  la  syphilis  médullaire  en  particulier. 

Pour  Heubner,  l'endartérite  est  la  lésion  vasculaire  initiale;  pour 
Kosler,  c'est  la  mésartérile;  pour  Baumgarten,  Uumpf,  Lancereaux, 
la  pérjartérite.  La  périarlérite  est  la  lésion  qui  a  été  le  plus  souvent 
observée  :  dans  quelques  observations,  plus  rares,  il  est  vrai, 
l'endarlère était  plus  irritée (MoUer);  on  a  même  cherchéà  établir  une 
subordination  entre  ces  diverses  localisations  de  l'inflammalion. 
Pour  l^aumgarten,  Schmauss,les  lésions  delà  tunique  adventice  sont 
la  cause  des  lésions  de  lendartère.  Sottas  a  souvent  constaté  qu'aux 
points  de  contour  du  vaisseau  où  les  modifications  de  l'adventice 
étaient  le  plus  marquées  correspondait  dans  l'endartère  une  infdtra- 
tion  dont  l'intensité  paraissait  proportionnelle,  mais  ordinairement 
inférieure  à  celle  de  l'adventice;  d'après  cet  auteur,  le  point  de 
départ  le  plus  ordinaire  occupe  les  vasa  vasorum  de  la  luni(|U(' 
externe;  il  fait  justement  remarquer  que,  si  le  sang  peut  être  un 
véhicule  du  poison,  il  agirait  aussi  bien  sur  la  paroi  interne  des  gros 
vaisseaux  que  sur  l'endothélium  des  capillaires  nourriciers. 

La  lésion  artérielle  aurait  ainsi  deux  foyers  d'origine  (Heubner:. 
l'endarlère  (foyer  principal)  et. les  vasa  vasorum  (foyers  secondaires  i 
(Sottas)  ;  la  périarlérite  serait  la  première  en  date,  quel  que  soit  l'ordre 
d'apparition  de  l'inflammation  des  tuniques  artérielles.  Au  point  de 
vue  de  la  vitalité  des  éléments  nerveux,  c'est  l'intégrité  de  l'endarlère 
qui  importe  le  plus  :  l'inflammation  de  cette  membrane  a  en  effet 
pour  conséquences  le  rétrécissement  du  vaisseau,  la  formation  de 
coagulations  sanguines,  l'ischémie  médullaire  et  le  ramollissement. 

L'inflammation  des  veines  précède  celle  des  artères  iGreif, 
Siemmerling,  Lancereaux,  Lamy).  Elle  est  en  effet  plus  intense  à  la 
limite  du  foyer  de  myélomalacie;  dans  les  zones  de  transition  on 
même  à  une  plus  grande  distance,  les  veines  sont  déjà  malades  aloi's 
que  l'artérileest  à  peine  ébauchée.  Ici  encore  c'est  la  couche  exlernt' 
qui  est  la  première  atteinte;  elle  est  le  siège  d'une  infiltration  plus  ou 
moins  dense  d'éléments  embryonnaires.  Mais,  comme  les  tuniques 
veineuses  ofïrent  une  moindre  résistance  que  celles  des  artères,  elbs 
sont  aussi  plus  facilement  et  plus  rapidement  envahies. 

Ce  ne  sont  pas  seulement  les  veines  et  les  art  ères  des  méninges  et  de  la 
moelle  qui  sont  enflammées  :  des  modifications  semblables  se  voient 
sur  les  petits  vaisseaux  nourriciers  du  tissu  médullaire  :  eux  aussi 
sont  engainés  par  des  manchons  de  noyaux  et  leur  paroi  est  épaissie. 
Les  amas  nucléaires  prédominent  parfois  sur  un  point  de  la  périphérie 
du  vaisseau  et  forment  de  petits  nodules  ou  même  des  gommes 
miliaires,  au  centre  desquels  se  montre  inconstamment  une  cellule 
géante  et,  à  un  stade  plus  avancé,  de  la  dégénérescence  caséeuse.  Les 
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gommes  ou  les  nodules  miliaires  se  rencontrent  dans  les  méninges 
ou  dans  la  moelle  ((loldna  mm)  cl  peu  t-ôlre  davantage  autour  des  petits 
vaisseaux.  Comme  les  lésions  artérielles,  les  lésions  veineuses 
;d)Oulissent  à  la  coagulation  du  sang  et  à  l'oblitération  vasculaire.  La 
paroi  mal  nourrie  se  nécrose  à  sou  tour.  La  thrombose  veineuse  est 
sans  doute  la  cause  desexsudats  albumineux  qui  s'infiltrent  entre  les 
éléments  nécrosés  ou  dans  les  sillons,  dans  les  gaines  périvasculaires. 
La  pie-mère  est  généralement  épaissie;  en  outre  des  altérations 
vasculaires.on  y  trouve  des  infiltrations  lymphocytaires  plus  ou  moins 
difluses,  ou  des  gommes  microscopiques  :  la  trame  même  de  la 
méninge  prolifère,  d'où  l'épaississement.  L'arachnoïde  s'enflamme  à 
son  tour  :  ses  éléments  prolifèrent.  Arachnoïde  et  pie-mère  se 
soudent  sur  une  plus  ou  moins  grande  hauteur,  sur  toute  la  circon- 
férence de  la  moelle  ou  seulement  sur  une  partie  :  elles  s'unissent 
parfois  à  la  face  interne  de  la  dure-mère.  Les  racines  antérieures  et 
postérieures  traversent  alors  la  gaine  fibreuse  formée  par  cette 
symphyse,  avant  d'aborder  la  moelle. 

L'examen  histoiogique  donne  des  résultats  un  peu  difîérents 
lorsquel'autopsieest  faite  très  longtemps  après  le  débutdes  accidents, 
€'esl-à-dire  des  mois  ou  surtout  des  années.  On  ne  se  trouve  plus 
alors  en  présence  de  lésions  inllammatoires,  mais  en  présence  de 
lésions  dégénératives  ou  cicatricielles. 

Sur  les  coupes  pratiquéesau  niveau  de  l'ancien  foyer  de  myéloma- 
lacie,  le  calibre  de  la  moelle  est  diminué  et  celle-ci  peut  être,  pour 
iiinsi  dire,  comme  vidée  de  tous  ses  éléments  nobles;  on  ne  trouve 
plus  que  du  tissu  névroglique  et  des  vaisseaux  sclérosés  ou  un  tissu 
se  colorant  d'une  manière  dilTuse  et  présentant  les  caractères  du 
tissu  hyalin  ;  s'infiltrant  par  places  entre  des  amas  de  tissu  névro- 
glique proliféré,  quelques  fibres  nerveuses  épargnées  tranchent  par 
la  netteté  de  leur  contour  sur  le  fond  uniforme  de  la  coupe.  Les 
vaisseaux  ont  une  paroi  extrêmement  épaissie,  fibreuse  ou  hyaline, 
leur  lumière  est  rélrécie  ou  complètement  oblitérée:  ils  sont  dis- 
posés parfois  en  bouquets,  comme  s'il  s'était  produit  une  néofor- 
malion  vasculaire.  Les  méninges  sont  également  épaissies  et 
iibreuses"  par  places  elles  pénètrent  à  la  fac^on  d'un  coin  dans  le 
tissu  médullaire.  Le  sillon  antérieur  de  la  moelle  est  souvent 
comblé  par  un  tractus  fibreux  contenant  des  vaisseaux  sclérosés  et 
hyalins  (fi^.  IHO  et  181). 

Pourque  lamyélonialaciese  produise  et  que  leslésions  atteignentle 
degré  d'intensité  quia  été  précédemment  décrit,  il  fautque  les  obstruc- 
tions vasculaires  soient  nombreuses  et  rapides.  La  circulation  de  la 
moelle  est  en  elTet  relativement  mieux  assurée  que  celle  du  cerveau; 
si  les  artères  de  la  moelle  sont  des  artères  terminales  et  si  deux 
artères  voisines  ne  peuvent  se  suppléer,  il  ne  faut  pas  perdre  de  vue 
que  toutes  les  artères  (jui  irriguent  la  substance  blanche  i^roviennent 
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du  réseau  pie-mérien  où  les  vaisseaux  communiquent  aisément  les  uns 
avec  les  autres.  Si  les  obstructions  artérielles  se  forment  progressi- 
vementdans  le  réseau  pie-mérien,  la  circulalionpeul  êlre  momentané- 
ment gênée  dans  tel  ou  tel  territoire  de  la  moelle,  mais  les  vaisseaux 
voisins  suppléent  plus  ou  moins  le  vaisseau  obstrué  :  l'anémie  n'est 
que  transitoire.  Alors  même  que  les  suppléances  se  produisent  plus 
difficilement  dans  des  vaisseaux  eux-mêmes  altérés,  la  nécrose  qui 
résulte  de  l'anémie  n'est  que  partielle.  A  la  rigueur,  peut-il  en  être 
encore  ainsi  lorsque  la  lumière  des  petits  vaisseaux  nourriciers  de  la 
moelle  n'est  que  rétrécie  et  non  oblitérée,  ou  du  moins  lorsque 
l'oblitération  se  fait  graduellement  et  ne  se  généralise  pas  d'emblée  à 
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Fig.  180.  —  Coupe  transversale  de  la  moelle  clans  un  cas  de  myélite  sypliililique. 
Coloration  par  la  méthode  de  Weigert-Pal.  La  plupart  des  vaisseaux  ont  une 
paroi  épaissie;  leur  lumière  est  au  contraire  très  diminuée.  Les  cordons  laté- 
raux sont  très  dégénérés  au  niveau  des  faisceaux  pyramidaux  croisés  et  des 
faisceaux  cérébelleux  directs.  Les  cordons  postérieurs  sont  dégénérés,  surtout 
au  niveau  des  faisceaux  de  Coll.  La  substance  grise  est,  de  chaque  côté,  le  siège 
d'une  petite  perle  de  substance. 

tous  les  vaisseaux.  Il  semble  que,  dans  ces  conditions,  des  vaisseaux 
néoformés  puissent  se  développer  aux  dépens  des  vasa  vasorum,  ou 
même  au  centre  des  caillots  obstructeurs,  et  suppléer  dans  une 
certaine  mesure  les  vaisseaux  devenus  imperméables. 

Le  sort  de  la  moellesemble  dépendre  peut-être  davantage  du  temps 
que  mettent  les  lésions  à  se  constituer,  que  de  leur  intensité  et  de 
leur  généralisation. 

Lorsque  les  suppléances  se  sont  produites  sinon  en  totalitt',  du 
moins  partiellement,  la  nécrose  n'est,  elle  aussi,  que  partielle,  et  Tin- 
flammalion  d'un  grand  nombre  des  éléments  nerveux  peut  très  bien 
ne  pas  franchir  le  stade  d'irritation.  Le  tissu  névroglique,  plus 
résistant  que  les  fibres  ou  les  cellules  nerveuses,  prolifère  et  remplace 
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los  ('IcmenLs  disparus  dont  les  résidus  oui  élr  résorbés  par  les  corps 
granuleux.  On  dislingue  alors  sur  la  coupe  des  amas  de  tissu 
névrogliciue  dense,  (pii  s'insinuenl  à  la  périphérie  dans  les  placards 
d'éléments  nerveux  épargnés.  Les  vaisseaux  se  font  remart|uer  encore 
ici  par  leurs  parois  épaisses  et  fibreuses;  à  leur  pénétration  dans  la 
moelle  ils  sont  accompagnés  par  des  bandes  fibreuses  enrubannées  qui 
divisent  l'organe  en  autant  de  secteurs  i  fig.  181  ).  C'est  dans  ces  cas  de 
nécrose  incomplète  (jue  les  réactions  du  tissu  interstitiel  sont  le  plus 
faciles  à  constater.  La  sclérose  névroglique  se  substitue  au  tissu 
nerveux,  et  au  niveau  même  de  l'ancien  foyer  de  myélite  transverse 
il  ne  reste  plus  que  de  l'induration  de  la  moelle.  Les  fibrilles  névro- 
gliques  se  condensent  autour  des  vaisseaux  malades,  comme 
autour  de  véritables  centres  de  végétation,  mais  elles  ne  font  que 
remplacer  les  éléments  nerveux  disparus. 

A  mesure  que  l'on  s'éloigne  du  foyer  primitif,  les  lésions 
diminuent  graduellement  et  on  n'observe  plus  bientôt  que  les  dégé- 
nérescences secondaires  occasionnées  par  l'interruption  des  fibres 
nerveuses  (fig.  39  à  i4,  p.  80);  cependant  les  altérations  vasculaires 
et  méningées  s'étendent  quelquefois  plus  ou  moins  loin  au-dessus 
ou  au-dessous  du  foyer,  mais,  en  raison  de  leur  peu  d'intensilé  oudu 
petit  nombre  de  vaisseaux  atteints,  elles  ont  été  incapables  de  com- 
promettre la  vitalité  des  éléments  nerveux. 

Les  lésions  méniagées  etmédullairessont  quelquefois  plusditTuses 
et  réparties  sur  la  hauteur  de  plusieurs  segments  de  la  moelle  et 
n'aboutissent  pas  au  ramollissement  médullaire:  les  éléments  nerveux 
ne  sont  tout  d'abord  qu'irrités,  puis  ils  disparaissent  peu  à  peu,  les 
cordons  postérieurs  et  les  cordons  latéraux  sont  les  plus  malades. 
La  névroglie  prolifère  et  se  substitue  aux  fibres  dégénérées,  à 
moins  que  la  maladie  n'ait  conservé  une  allure  subaiguë  jusqu'à 
la  mort.  C'est  à  cet  ensemble  que  l'on  pourrait  réserver  le  nom  de 
méiiinr/o-mi/éli/e  <li/J'use. 

Mais,  encore  une  fois,  il  ne  s'agit  pas  là  d'un  type  spécial,  il  peut 
coexistera  son  tour  avec  un  ou  plusieurs  foyers  de  myélomalacie,  de 
même  que  les  lésions  de  méningomyélite  circonscrite  n'aboutissent 
pas  fatalement  à  la  nécrose  et  au  ramollissement.  Dans  quelques 
cas,  la  méningomyélite  prédomine  très  nettement  sur  un  côté; 
dans  d'autres,  elle  n'est  en  quebjue  sorte  qu'ébauchée.  On  ne 
saurait  s'arrêter  à  toutes  les  particularités  de  chaque  cas  isolé  et 
en  faire  des  formes  distinctes  :  il  ne  s'agit  que  de  degrés  dans 
l'intensité,  l'étendue  et  la  répartition.  En  un  mot,  le  substratum 
analomique  de  la  syphilis  médullaire  est  la  méningo-myélitc; 
circonscrite  ou  diffuse,  le  ramollissement  ou  la  myélomalacie  n'en 
est  qu'un  accident.  Tandis  que  dans  la  méningo-myélile  avec  myélo- 
malacie il  est  incontestable  que  l'intensité  des  processus  dégé- 
nératils    est    occasionnée    par   les    graves    lésions    des    vaisseaux 
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nourriciers  de  la  moelle  et  que  les  troubles  de  la  nutrition  sonlconsé- 
(•ulifs,  on  peut  se  demander  si,  dans  les  cas  de  myélo-méninj^ite  dilïuse 
ou  circonscrite  et  où  le  ramollissement  l'ait  défaut,  Tirritation  et  la 
dégénérescence  ultérieure  des  fibres  dépendent  encore  de  rinsuffi- 
sance  de  la  circulation. 

Pour  Gilbert  et  Lion,  rinflammalion  des  méninges  molles  et 
de  la  moelle  se  fait  simultanément;  il  n'y  a  pas  en  réalité  propagation 
de  l'inflammation  des  enveloppes  au  parenchyme  :  le  poison  syphili- 
tique exerce  ses  méfaits  à  la  fois  sur  les  méninges  et  sur  le  tissu 
nerveux.  A  l'appui  de  celte  manière  de  voir  viennent  quelques 
observations  dans  lesquelles,  à  côté  de  foyers  où  les  altérations  vas- 


Fig.  181.  —  Coupe  transversale  de  la  moelle  au  niveau  de  la  deuxième  racine  dor- 
sale dans  un  cas  de  méningo-myélite  sypliilitique.  Les  lésions  prédominent  du 
côté  gauche  :  les  méninges  sont  épaissies,  les  trousseaux  fibreux  de  la  pie-mère 
pénètrent  en  coin  dans  le  cordon  antéro-latéral  de  la  moelle.  La  substance  grise 
est  déformée  et  traversée  par  des  fentes.  Les  vaisseaux,  surtout  ceux  du  cordon 
autéro-iatéral,  sont  atteints  d'endo  et  de  périvasculite. 

culaires  ont  joué  un  rôle  indubitable  dans  l'édification  des  lésions 
parenchymateuses,  il  existe  des  foyers  moins  importants  de  mi/élile 
j)arenchymaleiise  où  les  troubles  circulatoires  ont  eu  un  rôle  elTacé  ou 
môme  nul  (André-Thomas et  Hauser). 

En  tout  cas  il  semble  bien  établi  que  la  moelle  ne  se  prend  pas 
ordinairement  par  propagation  de  l'inflammation  méningée  aux 
éléments  nerveux,  puisque  dans  quelques  cas  les  lésions  médullaires 
sont  incomparablement  plus  intenses  que  celles  des  méninges.  De 
l'inflammation  méningée  dépendent  seulement  la  dégénérescence 
avec  sclérose  marginale  ou  bien  les  foyers  de  myélite  en  coin  dis- 
posés à  la  périphérie  de  la  moelle,  au  moment  où  les  vaisseaux 
quittent  les  méninges  pour  pénétrer  dans  les  septa  (fig.  181). 
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En  résumé,  la  palhogénie  des  lésions  médullaires  est  assez  com- 
plexe. Aux  altérations  vasculaires,  à  leur  obstruction  et  aux  troubles 
nourriciers  revient  une  part  considérable  dans  la  genèse  des  pro- 
cessus irritalifs,  dégénératifs  et  destructifs  du  tissu  nerveux.  Mais 
l'agent  (jui  altère  et  irrite  si  profondément  les  vaisseaux  ne  serait-il 
pas  capable  dendommager  de  la  même  manière  les  méninges  et  la 
moelle?  La  chose  est  possible,  mais  nest  pas  absolument  démontrée. 

(lOniiiK'S  des  incaing-es  et  de  la  moelle.  —  Les  ol)servalions 
de  gommes  des  méninges  et  de  la  moelle  sont  assez  rares  (Zambaco, 
Westphai,  Rosenthal,  Le  Petit,  etc.). 

Les  gommes  des  méninges  se  développent  soit  dans  la  pie-mère, 
soit  dans  la  dure-mère  :  dans  l'un  et  l'autre  cas,  il  n'est  pas  rare  que 
les  méninges  soient  soudées  entre  elles.  Elles  détériorent  la  moelle 
en  la  refoulant  et  en  l'écrasant,  ou  bien  encore  par  l'intermédiaire  de 
la  gène  circulnloire  quelles  produisent  en  comprimant  les  vaisseaux. 
Elles  siègent  à  divers  niveaux  (depuis  l'extrémité  supérieure  de  la 
moelle  cervicale  jusqu'à  la  queue  de  cheval);  elles  sont  uniques  ou 
multiples:  leur  volume  varie  de  celui  d'un  grain  de  millet  à  celui 
d'une  noisette  ou  même  d'un  doigt.  Elles  se  prolongent  assez  sou- 
vent dans  les  trous  de  conjugaison  où  elles  prennent  peut-être  leur 
origine  ;  elles  compriment  ainsi  les  racines  rachi(Jiennes.  Générale- 
ment les  méninges  sont  irritées,  la  dure-mère  est  épaissie  et  dans 
certains  cas  la  symphyse  entre  les  méninges,  la  gomme  et  le  tissu 
médullaire  est  telle  qu'il  est  difficile  de  préciser  le  point  de  départ  de 
la  néoformation  :  il  s'agit  alors  d'une  méningomyélite  syphilitique 
scléro-gommeuse. 

Les  gommes  de  la  moelle  (Mac  Dowel,  Wilks,  Wagner,  Lorenzo 
Haies,  Savard,  Osier,  Mourek)  ne  sont  pas  beaucoup  plus  fréquentes 
que  celles  des  méninges,  surtout  si  on  relit  avec  attention  les  obser- 
vations publiées  comme  telles. 

En  elTet,  dans  quelques,  cas  l'examen  histologique  n'a  pas  été 
suffisamment  rigoureux:  dans  d'autres  cas  la  gomme  entrait  en 
contact  avec  la  méninge  et  il  est  difficile  d'affirmer,  dans  de  sembla- 
bles condilioiis,  que  la  tumeur  s'est  primitivement  développée  dans 
le  tissu  médullaire.  Dans  le  cas  qu'ils  ont  observé  de  gomme  double 
de  la  moelle,  Hanot  et  Meunier  s'appuient  sur  la  participation  des 
méninges  aux  processus  inilammatoires  et  sur  la  présence  des 
.symphyses  méningo-médullaires  situées  vis-à-vis  des  gommes,  pour 
affirmer  que  le  point  de  départ  de  l'évolution  gommeuse  a  été  un 
foyer  de  pachy-lepto-méningite.  D'ailleurs,  lorsque  l'examen  complet 
de  la  moelle  a  été  pratiqué,  la  coexistence  de  méningo-myélite  syphi- 
litique est  mentionnée  (Savard,  Osier).  De  même,  dans  quelques 
cas,  des  tumeurs  gommeuses  ont  été  découvertes  dans  d'autres  terri- 
toires du  système  nerveux,  cerveau,  cervelet,  protubérance  (^Wagner  , 
ou  même  dans  d'autres  organes  ;^^'ilks). 
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Lorsque  les  gommes  se  développent  profondément  dans  la  moelle, 
les  coupes  peuvent  les  atteindre  à  un  niveau  où  elles  n'ont  plus  aucun 
contact  avec  les  méninges  ;  mais,  sur  les  coupes  pratiquées  plus  haut 
ou  plus  bas,  la  continuité  avec  les  enveloppes  de  la  moelle  peut  être 
découverte;  ce  n'est  donc  qu'après  un  examen  soigneux  et  sur  cou- 
pes sériées  que  Ton  peut  se  prononcer  avec  certitude  sur  leur 
origine. 

Les  néoformations  gommeuses  ont  généralement  des  conséquences 
plus  graves  pour  la  moelle  que  les  autres  tumeurs,  y  compris  les 
tubercules;  cela  tient  à  ce  qu'elles  se  développent  plus  rapidement 
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Fig-.  1.S2.  —  Coupe  li'ansversale  de  la  moelle  au  niveau  de  la  troisième  racine,  cer- 
vicale dans  un  cas  de  pachyméniuj^ite  cervicale  syphilitif[ue.  Dégénération  de  la 
péripliérie  du  cordon  antéro-latéral  et  des  faisceaux  pyramidaux  croisés.  Dégé- 
nération pai'tielle  des  cordons  postéi'icurs. 


et  que  la  compression  rapide  s'exerce  à  la  fois  sur  les  éléments  ner- 
veux et  sur  les  vaisseaux  :  d'où  le  ramollissement  dans  leur  voisinage 
immédiat. 

La  concomitance  d'autres  lésions  syphilitiques  des  vaisseaux  et  des 
méninges  ou  même  de  méningo-myélite  syphilitique  tend  à  faire 
considérer  la  gomme  de  la  moelle  et  des  méninges  comme  une 
forme  de  la  méningo-myélite  syphilitique.  On  a  vu  plus  haut  que  les 
gommes  miliaires  sont  relativement  fréquentes  dans  la  méningo- 
myélite  la  mieux  caractérisée,  que  parfois  même  on  y  rencontre  de 
petites  gommes.  Que  l'on  suppose  seulement  que  l'une  d'entre  elles 
prenne  une  extension  plus  considérable,  et  on  se  trouvera  en  présence 
d'une  gomme  des  méninges  et  de  la  moelle  qui,  en  raison  de  son 
volume,  attire  toute  l'attention.  Les  lésions  de  la  méningo-myélite 
n'en  existent  pas  moins,  parfois  seulement  ébauchées,  mais  dans 
d'autres  cas  aussi  définitivement  constituées. 
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I*acliyméiiîn«;-itc  syphiBitiquc  (fig.  182).  —  Linnaniiiialion  des 
méninges  constitue  nn  ('lémenL  capital  des  lésions  de  la  méning-o- 
inyélile  syphilitique  :  le  tissu  conjonclii"  qui  entre  dans  leur  structure 
prolifère,  la  pie-mère  et  l'araclmoide  se  fusionnent  et  s'unissent  à 
leur  tour  intimement  à  la  moelle.  Il  n'est  ])as  exceptionnel  que  les 
trois  enveloppes  se  soudent  entre  elles  sur  une  hauteur  variable  et  (jue 
cette  symphyse  méningée  encercle  l'organe  à  la  manière  d'une  virole  : 
l'épaississement  est  alors  considérable  et  la  pachyméningite  syphili- 
tiqueest  constituée.  L'intillration  peut  cependant  ne  pas  dépasser  les 
limites  de  la  diire-mére  et  seulement  sur  une  partie  de  sa  circonfé- 
rence, llistologiquemont,  elle  présente  des  aspects  divers  suivant  la 
durée  de  la  maladie,  suivant  l'importance  des  altérations  méningées 
et  la  disposition  des  infiltrations  leucocytaires;  tout  ce  qui  a  été 
dit  ,au  sujet  de  la  méningo-myélite  s'applique  intégralement  à  la 
pachyméningite.  On  y  trouve  des  nodules  miliaires,  des  petites 
gommes  ou  même  des  gommes  plus  volumineuses.  La  participation 
de  la  dure-mère  en  est  la  particularité  la  plus  intéressante.  Cette 
membrane  est  envahie  sur  toute  son  épaisseur.  Toutefois  sa  face 
externe  est  moins  prise  que  la  face  interne,  et  à  ce  point  de  vue  elle 
dilîère  sensiblement  de  la  pachyméningite  caséeuse  de  la  face 
externe,  qui  est  habituelle  dans  le  mal  de  Pott. 

Les  adhérences  intimes  qu'elle  contracteaveclesautres  méninges  la 
distinguent  également  delà  pachyméningite  cervicale  hyperlrophique 
dans  laquelle  les  méninges  sont  plus  rarement  soudées  entre  elles. 

Dans  plusieurs  observations  les  lésions  prédominent  à  la  région 
cervicale,  et  s'atténuent  dans  les  plans  sous-jacenls;  il  est  habituel 
de  rencontrer  des  lésions  semblables  des  méninges  cérébrales,  surtout 
à  la  base  de  l'encéphale  et  même  parfois  jusque  sur  le  cervelet 
(l)ejerine  et  Tinel,  lUOUi.  La  maladie  semble  alors  obéir  à  la  loi  for- 
mulée par  Jiirgens  pour  qui  la  syphilis  se  propage  de  haut  en  bas 
sur  l'axe  cérébro-spinal.  Dans  de  pareils  cas  il  ne  s'agit  pas  à  pi"o- 
j>rement  parler  de  méningo-myélite,  mais  plutôt  de  méningite 
cérébro-spinale  syphilitique  (Lamy). 

Les  mêmes  lésions  n'ont  pas  toujours  leur  maximum  à  la  région 
cervicale;  elles  ont  été  rencontrées  à  la  région  dorsale,  au  siège 
d'élection  de  la  méningo-myélite  la  plus  banale.  Elles  coexistent 
généralement  avec  la  même  désorganisation  médullaire  que  celle  qui 
a  été  décrite  comme  propre  à  la  méningo-myélite  syphilitique.  Sottas 
a  raison  de  faire  remarquer  (jue  l'altération  initiale  ne  diffère  pas 
sensiblement  de  celle  qui  caractérise  la  forme  commune.  «  Il  s'agit 
simplement  d'une  variante  peu  fréquente  dans  l'évolution.  » 

Locdlisdtions  électiues  sur  les  racines.  —  Les  altérations  des  racines 
sont  ordinairement  peu  prononcées  :  dans  quelques  cas  elles  passent 
cependant  au  premier  plan  et  l'inllammation  se  cantonne  avec  une 
certaine  prédilection  autour  des  racines,  avec  les  mômes  variantes 
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histologiques  que  dans  la  méningo-myélite  i^Jïirgens).  Il  s'agil  alors 
de  névrite  et  périnévrile,  fibreuse  et  gommeuse. 

Dans  quelques  cas  de  syphilis  spinale  chronique,  on  a  trouvé  à 
l'autopsie  une  moelle  très  atrophiée,  quelquefois  même  sans  que  les 
méninges  fussent  le  siège  d'un  processus  d'inflammation  manifeste. 
Long  et  Wicki  ont  observé  un  cas  semblable  :  la  moelle  était  très  nola- 
blement  atrophiée,  surtout  rétrécie  dans  le  sensantéro-poslérieur,  les 
lésions  vasculaires  existaient  sur  toute  la  hauteur,  dans  rinlérieiir 
de  la  moelle,  tandis  que  la  pie-mère  et  les  vaisseaux  pie-mériens  étaient 
presque  indemnes.  Les  lésions  destructives  de  la  moelle  étaient 
disposées  en  foyers  multiples  au  niveau  des  quatrième,  cinquième 
et  sixième  segments  dorsaux  et  n'aflectaient  pas  l'aspect  de  la  myé- 
lite transverse.  Naturellement  les  dégénérescences  habituelles  ne 
faisaient  pas  défaut.  Les  auteurs  interprètent  cette  atrophie  médul- 
laire comme  un  état  dystrophique,  produit  par  la  diminution  de 
l'apport  sanguin. 

ÉTIOLOGIE.  —  La  fréquence  de  la  syphilis  spinale  est  diversement 
appréciée  par  les  auteurs;  on  doit  cependant  admettre  qu'elle  est  la 
cause  de  beaucoup  la  plus  fréquente  de  la  paraplégie.  La  paraplégie 
syphilitique  constituait  pour  Bazin  —  un  des  premiers  autevu\s  qui,  il 
y  a  déjà  longtemps,  avait  insisté  sur  le  rôle  joué  par  la  syphilis  dans 
la  production  de  la  paraplégie  —  constituait  à  elle  seule,  les  deux 
tiers  environ  de  tous  les  cas  de  paraplégie  réunis,  et  ce  chilTre  nous 
paraît  être  au-dessous  de  la  réalité. 

La  plupart  des  cas  ont  été  observes  dans  lès  premières  années  qui 
ont  suivi  le  chancre.  Pour  Fournier,  le  maximum  de  fréquence  est 
entre  la  quatrième  et  la  dixième  année. 

Sur  74  cas  qui  forment  la  statistique  de  Savard,  !26  ont  été  observés 
entre  six  mois  et  un  an,  48  entre  un  an  et  vingt-cinq  ans,  avec  un 
maximum  entre  la  deuxième  et  la  huitième  année.  Les  103  observa- 
tions relevées  par  Gilbert  et  Lion  se  répartissent  de  la  façon  suivante  : 
21  du  troisième  au  sixième  mois,  36  du  septième  au  douzième,  38  dui 
quatorzième  au  vingl-qualrième.  Sur  'l'I  cas  observés  par  Erb, 
13  fois  les  symptômes  sont  apparus  dans  les  trois  premières  années 
([ui  ont  suivi  le  chancre,  18  fois  moins  de  cinq  ans  après,  et  4  fois 
seulement  entre  la  neuvième  et  la  vingtième  année. 

Les  70  cas  de  la  pratique  de  Fournier,  rapportés  par  Boulloche, 
donnent  les  résultats  suivants  :  pendant  la  première  année  8  fois^ 
la  deuxième  année  18,  la  troisième  année  10,  la  quatrième  10,  de  la 
cinquième  à  la  dixième  17,  de  la  dixième  à  la  vingt-cinquième  8.  Les- 
résultats  de  Kuh  et  de  Sottas  concordent  avec  les  précédents. 

Il  n'existe  pas  de  rapport  constant  entre  la  gravité  de  l'infeclion 
au  début  et  la  localisation  sur  la  moelle.  Quelques  auteurs  pensent 
au  contraire  que  c'est  une  complication  plus  habituelle  des  syphilis 
bénignes    ou   d'intensité  moyenne  (Broadbent,    Mauriac,   Fournier,. 
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Kuh,  Soltas).  Des  avis  opposés  ont  été  émis  par  Vinache,  Proux, 
Gilbert  et  Lion.  Sur  4-2  observations,  ces  derniers  auteurs  ont  trouvé 
27  fois  des  accidents  secondaires,  graves  dans  8  cas,  et  Ki  fois  des 
accidents  tertiaires,  graves  dans  6  cas. 

Le  traitement  antérieur  a  une  réelle  inlluence,  et  la  plupart  des 
paraplégies  syphilitiques  ont  été  observées  chez  des  individus  dont 
Ja  mercurialisation  avait  été  insuffisante. 

Le  sexe  masculin  paie  un  plus  large  tribut  que  le  sexe  féminin, 
ce  qui  tient  évidemment  à  la  fréquence  plus  grande  de  la  syphilis 
chez  l'homme.  LV/^e  moijen  de  la  vie  est  celui  auquel  la  syphilis 
spinale  se  voit  le  plus  ordinairement:  on  a  signalé  quelques  cas 
tardifs,  mais  presque  toujours  la  syphilis  avait  été  contractée  à  un 
âge  avancé.  D'autre  part,  dans  des  cas  exceptionnels,  trente  et 
môme  trente-cinq  ans  se  sont  écoulés  entre  l'accident  initial  et  la 
paraplégie  syphilitique. 

L'hérédité  est  sans  influence  ;  parmi  les  maladies  infectieuses,  une 
-seule  a  été  mentionnée  plusieurs  fois  dans  les  antécédents  des 
malades;  c'est  le  rhumatisme  articulaire  aigu  (Kuh  ,  mais  pour  nous 
il  ne  s'agit  là  que  d'une  coïncidence. 

Parmi  les  causes  occasionnelles,  le  froid,  le  traumatisme,  le  sur- 
menage ont  été  incriminés  plusieurs  fois:  on  a  encore  signalé  les 
excès  (lo  coït,  l'ivresse  alcooli(}ue,  etc. 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  L'expression  clinique  la  plus  fréquente 
<le  la  syphilis  médullaire  est  la  paraplégie  des  membres  inférieurs. 
Plus  rarement  les  quatre  membres  sont  paralysés  ;  on  observe  quel- 
quefois le  syndrome  de  Brown-Séquard  ou  hémiparaplégie  avec 
hémianesthésie  croisée. 

La  paraplégie  syphilitique  est  ordinairement  une  paraplégie  spas- 
«lodique  d'emblée  ou  succédant  à  une  paraplégie  flasque.  Elle 
«'accompagne  de  troubles  du  côté  des  réservoirs  et  le  plus  souvent 
•d'altérations  légères  de  la  sensibilité. 

Suivant  le  mode  de  début,  brusque  ou  lent,  on  doit  distinguer 
■deux  formes  cliniques  :  la  paraplégie  à  début  brusque  et  la  paraplégie 
à  début  lent  et  progressif. 

I.  Paraplég-ie  à  début  brusque  ou  apoplectiforme.  —  Ouel- 
que  soudainement  que  s'installe  la  paraplégie  syphilitique,  il  est 
exceptionnel  —  bien  que  cela  puisse  s'observer  —  qu'elle  ne  soit  pas 
annoncée  par  divers  troubles  nerveux,  véritables  signes  avant-cou- 
reurs qui  doivent  mettre  en  éveil  un  observateur  avisé  :  ils  sont 
•d'autant  plus  importants  à  connaître  qu'ils  permettent  d'instituer  à 
temps,  avant  que  la  vitalité  des  éléments  nerveux  ne  soit  com- 
promise, un  traitement  intensif  qui  plus  d'une  fois  a  arrêté  la 
maladie  dans  son  évolution.  Ces  signes  constituent  en  quelque  sorte 
«ne  période  prémonitoire  très  bien  mise  en  lumière  par  Lamy.  On  les 
retrouve  généralement  dans  les  antécédents  des  individus  qui  ont  été 
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frappés  de  paraplégie.  Dans  la  dernière  quinzaine  qui  précède  l'appa- 
rition de  la  paralysie,  le  malade  remarque  que  la  fatigue  survient  plus 
vite;  par  moments,  il  a  de  la  peine  à  marcher,  les  jambes  paraissent 
plus  lourdes,  ou  bien  elles  se  dérobent  tout  d'un  coup,  provoquant 
la  chute  du  malade.  C'est  à  cette  période  que  l'on  constate  quel- 
quefois un  phénomène  décrit  sous  le  nom  de  claudication  inlermit- 
tenle  de  la  moelle  (Dejerine).  Mais  ce  phénomène  se  rencontre  le 
plus  souvent  dans  les  paraplégies  syphilitiques  à  évolution  très  lente. 

Les  sujets  qui  sont  atteints  de  claudication  intermittente  remar- 
quent qu'après  avoir  marché  un  certain  temps  les  deux  membres 
inférieurs  ou  un  seul  d'entre  eux  deviennent  progressivement  lourds, 
sont  plus  difficiles  à  remuer,  et  enfin  refusent  tout  service.  Quelques 
instants  de  repos  suffisent  pour  que  tout  rentre  dans  l'ordre  et  que 
la  marche  puisse  reprendre  dans  des  conditions  normales.  Elle  est 
généralement  observée  chez  des  individus  dont  les  artères  des  mem- 
bres inférieurs  sont  atteintes  d'endartérite  oblitéranleet  chez  lesquels 
la  circulation  est  par  suite  très  gênée  :  mais  elle  s'observe  aussi,  et 
même  souvent,  chez  des  individus  dont  les  artères  périphériques  sont 
intactes,  mais  dont  la  moelle  épinière  est  plus  ou  moins  touchée.  Il 
existe  donc,  à  côté  de  la  claudication  intermittente  par  artérite  des 
membres  inférieurs,  une  claudication  intermittente  par  lésion  de  la 
moelle  (Dejerine,.  Elle  correspond  à  une  atteinte  légère  et  surtout  à 
un  trouble  de  la  circulation  médullaire,  tandis  que  dans  la  claudi- 
cation intermittente  périphérique  le  trouble  circulatoire  a  lieu  dans 
les  artères  des  membres  inférieurs.  L'une  et  l'autre  sont  des  méio- 
pragies,  la  première,  de  la  moelle  épinière,  la  deuxième,  des  membres 
inférieurs.  La  claudication  intermittente  de  la  moelle  s'observe  le 
plus  souvent  chez  d'anciens  syphilitiques. 

La  claudication  intermittente  d'origine  spinale  se  présente  avec 
des  caractères  particuliers.  A  l'état  de  repos,  il  n'existe  aucune 
trace  de  parésie,  ni  de  contracture  même  latente  dans  les  membres 
inférieurs,  mais  les  réflexes  patellaires,  déjà  exagérés  à  l'état  de  repos, 
le  sont  encore  davantage  après  la  marche  ;  souvent  la  trépidation 
spinale  n'apparaît  également  qu'à  ce  moment  pour  disparaître  ensuite 
dès  que  le  sujet  s'est  reposé  ;  parfois  même,  et  seulement  après  la 
marche,  on  constate  chez  eux  le  signe  de  Babinski  qui  disparaît  très 
rapidement  pendant  le  repos.  La  sensibilité  superficielle  et  profonde 
est  intacte,  mais  généralement  il  existe  quelques  troubles  vésicaux 
tels  que  des  mictions  impérieuses  et  des  troubles  de  la  fonction  géni- 
tale (anaphrodisie  ou  hyperexcilabilité  avec  éjaculation  rapide). 
L'ensemble  de  ces  symptômes  attire  l'attention  du  côté  de  la  moelle, 
et  pour  mettre  complètement  hors  de  cause  les  artères  des  membres 
inférieurs,  il  suffit  de  constater  l'intégrité  de  leurs  battements  et 
l'absence  complète  de  toute  espèce  de  troubles  vaso-moteurs  (cyanose, 
douleur,  refroidissement  de  la  peau),  l'absence  de  battements  et  les 
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troubles  vaso-moteurs  étant  au  contraire  caracléristicjues  de  la  clau- 
dication par  artérite  des  membres  inférieurs.  La  claudication  inter- 
mittente est  souvent  d'abord  unilatérale  :  elle  peut  durer  fort  long- 
temps —  cin(|  ans  dans  un  cas  personnel  —  avant  d'aboutir  à  la 
paraplég-ie  spasmodique,  terminaison  fatale,  si  on  n'intervient  pas 
par  la  thérapeutique.  Son  diagnostic  est  facile,  pour  peu  qu'on  ait 
l'attention  attirée  de  ce  côté. 

A  mesure  que  l'aiïection  vieillit,  le  temps  au  bout  duquel  le  ou  les 
membres  inférieurs  refusent  tout  service  diminue  de  plus  en  plus, 
et  des  sujets  qui  pouvaient,  au  début,  faire  un  kilomètre  et  plus  avant 
d'être  obligés  de  s'arrêter,  finissent  au  bout  de  quekjues  mois  ou 
même  de  quelques  années  par  être  obligés  de  s'arrêter  après  une 
marche  de  20  à  30  mètres.  C'est  surtout,  nous  le  répétons,  dans  la 
syphilis  médullaire,  à  évolution  très  lente,  presque  chronique,  que 
l'on  observe  ces  phénomènes  décrits  par  l'un  de  nous  sous  le  nom  de 
claudicalion  intermittente  de  la  moelle  épinière. 

Pendant  cette  période  préparaplégique,  les  malades  accusent 
encore  parfois  des  sensations  bizarres  dans  les  membres  inférieurs  : 
ce  sont  des  crampes,  des  lassitudes,  des  fourmillements,  des  sensa- 
tions de  constriction  ;  plus  rarement  des  sensations  de  froid  ou  de 
brûlure;  les  douleurs  vives  sont  exceptionnelles. 

Les  sensations  anormales  ont  parfois  un  siège  tout  dilïerent  :  le 
malade  les  localise  dans  le  dos  ou  dans  la  région  lombaire.  C'est  une 
sensation  de  courbature  et  de  raideur  qui  augmenle  pendant  les 
mouvements  du  tronc,  l'inclinaison  du  corps  en  avant  ou  même 
simplement  pendant  les  déplacemenls  de  la  tête.  Il  n'est  pas  rare  (pie 
la  douleur  irradie  sous  forme  de  douleur  en  ceinture,  de  sensation 
de  constriction,  de  névralgie  intercostale.  Les  irradiations  peuvent 
être  encore  beaucoup  plus  étendues  et  s'étendre  aux  fesses  et  aux 
cuisses. 

Elles  s'exacerbent  souvent  la  nuit  :  le  rachis  est  même  douloureux 
à  la  pression  ;  la  rachialgie  nocturne  serait  pour  quelques  auteurs 
(Charcot,  Lamy,  Londe)  un  prodrome  assez  fréquent  de  la  paraplégie 
sy}>hiliti(iue. 

Enfin  il  est  encore  un  autre  groupe  de  symptômes  qu'il  ne  faut  pas 
perdre  de  vue  ;  ce  sont  les  troubles  sphinclériens  :  la  vessie  se  vide 
moins  bien,  le  malade  attend  plus  ou  moins  longtemps  avant  que  le 
jet  ne  se  produise,  la  fin  de  la  miction  est  lente  et  pénible  ;  ou  bien 
encore  le  jet  s'interrompt  pour  reprendre  alors  que  le  malade  croyait 
la  miction  terminée.  Souvent  aussi  il  existe  des  mictions  impérieuses. 

A  la  période  prémonitoire  apparliennent  non  seulement  des  si/m- 
plômes  spinaux,  mais  parfois  on  peut  constater  encore  des  symptômes 
cérébraux  :  ce  sont  la  céphalée,  des  troubles  oculaires  passagers  ou 
des  paralysies  persistantes  et  par  suite  de  la  diplopie;  des  vertiges, 
des  vomissements;  des  phénomènes  sensoriels  plus  particulièrement 
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dans  le  domaine  de  la  vue  ;  rintelligence  peut  elle-même  être  alteinle  : 
on  a  signalé  des  accidents  de  délire  violent.  Il  est  indéniable  que, 
dans  des  cas  semblables,  le  cerveau  a  été  frappé  avant  la  moelle, 
mais  transitoirement,  superficiellement.  11  semble,  dit  Sottas,  que 
l'altération  qui  va  se  produire  oscille  d'une  région  à  l'autre  de  l'axe 
cérébro-spinal,  mais  qu'une  fois  produite  en  un  point  elle  épuise 
son  activité  dans  cette  localisation. 

A  côté  des  troubles  sphinctériens,  il  faut  signaler  des  modifications 
analogues  dans  le  fonctionnement  des  organes  génitaux  :  phéno- 
mènes de  dépression  ou  phénomènes  d'exaltation  ;  des  érections 
lentes  et  imparfaites, des  rapports  sexuels  incomplets,  une  éjaculation 
très  rapide  ou,  au  contraire,  des  érections  fréquentes,  intempestives, 
des  pollutions  nocturnes  répétées. 

Ce  qui  caractérise  la  période  prémonitoire,  c'est  l'extrême  diffusion 
des  symptômes,  leur  mobilité,  leur  apparition  et  leur  disparition 
brusques,  la  présence  d'accidents  passagers,  tels  que  paralysie,  etfon- 
drement  des  jambes,  etc.  La  douleur  rachidienne  est  le  phénomène  le 
plus  constant  et  le  plus  tenace  et  traduit  sans  doute  l'irritation  des 
méninges.  Ilestde  règle  queces  divers  symptômes  s'accentuent  etse 
renouvellent  de  plus  en  plus  aux  approches  de  la  paraplégie,  mais  ils  sont 
souvent  très  atténués,  si  atténués  même  que  le  malade  n'en  a  pas  pris 
garde  et  se  laisse  surprendre  brutalement  par  l'attaque  de  paraplégie. 

La  durée  de  cette  période  est  variable  et  oscille  de  quelques  jours 
à  quelques  semaines,  quelques  mois,  quelques  années  ;  elle  peut  aussi 
ne  pas  dépasser  quelques  heures  ou  même  faire  complètement  défaut. 

Période  apoplectique.  —  La  paralysie  s'installe  plus  ou  moins 
brusquement.  Quelquefois  le  malade  est  frappé  soudainement,  soit 
le  matin  en  se  levant,  soit  dans  la  journée  en  se  promenant,  soit 
même  la  nuit,  et  il  ne  s'en  aperçoit  qu'au  réveil,  au  moment  où  il 
veut  se  lever.  Ses  jambes  lui  refusent  tout  service,  il  est  dans  l'in- 
capacité absolue  de  les  mouvoir  :  s'il  est  debout,  il  tombe  subitement 
sur  le  sol  et  ne  peut  se  relever;  il  n'est  pas  rare  que  la  chute  s'ac- 
compagne de  vertiges  et  d'une  obnubilation  momentanée  de  la 
connaissance.  Un  de  nos  malades  fut  pris  brusquement  en  courant 
après  un  omnibus.  On  peut  vraiment,  en  présence  de  pareils  cas, 
parler  d'apoplexie  médullaire. 

Le  début  n'est  cependant  pas  toujours  aussi  soudain.  Le  malade 
assiste  en  quelque  sorte  à  l'installation  de  la  paraplégie.  Ses  jambes 
lui  paraissent  de  plus  en  plus  lourdes,  il  les  remue  avec  peine:  il  ne 
s'agit  tout  d'abord  que  de  parésie,  puis,  dans  l'espace  de  quelques 
minutes  ou  de  quelques  heures,  la  paralysie  devient  complète.  Il 
arrive  encore  qu'après  une  chute  le  malade  peut  se  relever  péni- 
blement, puis  faire  quelques  pas  avant  que  la  paraplégie  ne  s'installe 
définitivement,  et  même  ces  petites  attaques  de  paraplégie  prémoni- 
toires, véritables  syncopes  de  la  moelle  (Sottas),    se  renouvellent 
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plusieurs  fois  avant  raltaque  dénnilive.  On  retrouve  en  somme  ici 
toutes  les  variantes  qui  ont  été  signalées  dans  le  début  de  l'hémi- 
plégie cérébrale  par  ischémie  ou  par  hémorragie 

L'attaque  de  |)ara|)légie  survient  quelquefois  à  la  suite  d'un  excès, 
ivresse,  surmenage,  abus  de  coït. 

Période  de  paralysie  flasque.  —  La  comparaison  avec  l'hénîi- 
plégie  cérébrale  peut  se  poursuivre  encore  dans  toute  révolution  de  la 
j)araplégie.  Avant  de  devenir  spasmodijpie,  l'hémiplégie  cérébrale  est 
d'abord  une  hémiplégie  flasque;  de  môme,  avant  de  devenir  paraplégie 
spasmodique,  la  paraplégie  spasmodique  est  une  paraplégie  flaccide. 

Les  membres  inférieurs  sont  dans  la  résolution  complète,  le  malade 
estinca|)able  d'exécuteraucun  mouvement  des  membres  inférieurs,  de 
la  cuisse,  de  la  jambe,  du  pied  ou  des  orteils  :  la  paralysie  est  totale. 

La  paralysie  atteint  souvent  simultanément  les  muscles  de  la  paroi 
abdominale  et  les  muscles  de  la  partie  inférieure  du  tronc;  le  malade 
est  incapable  de  s'asseoir  ou  de  se  maintenir  dans  la  position  assise. 

Lorsque  les  membres  inférieurs  sont  soulevés  au-dessus  du  plan 
du  lit,  puis  abandonnés  à  eux-mêmes,  ils  retombent  brusquement 
comme  des  masses  inertes. 

Les  mouvements  passifs  d'extension  et  de  flexion  de  la  cuisse  sur 
le  bassin,  de  la  jambe  sur  la  cuisse,  du  pied  sur  la  jambe,  des  orteils, 
se  font  avec  la  plus  grande  facilité,  l'amplitude  des  mouvements 
passifs  n'est  pas  exagérée;  il  n'y  a,  par  conséquent,  ni  conlracture  ni 
hypotonie. 

De  même  les  réflexes  tendineux  sont  totalement  abolis,  aussi  bien 
le  réflexe  patellaire  que  le  réflexe  du  tendon  d'Achille  ;  il  est  plus 
rare  d'observer  l'exagération  des  réflexes  dès  le  début.  La  paralysie 
est  alors  moins  complète. 

Les  réflexes  cutanés,  réflexe  cutané  plantaire  normal  en  flexion, 
les  réflexes  de  la  paroi  abdominale  (tout  au  moins  le  réflexe  hypogas- 
trique)  sont  abolis.  Par  contre,  on  peut  observer,  dès  le  début  des 
accidents  paralytiques,  le  réflexe  plantaire  en  flexion  dorsale  ou  signe 
de  Babinski. 

La  sensibilité  est  généralement  peu  touchée;  toutefois  les  résul- 
tats de  l'examen  sont  variables  suivant  les  cas  et  on  peut  constater 
une  anesthésie  plus  ou  moins  complète  sur  toute  l'étendue  des 
membres  inférieurs,  remontant  plus  ou  moins  haut  sur  le  tronc, 
suivant  le  siège  de  la  lésion.  Ouelquefois  il  ne  s'agit  que  d'une 
diminution,  ailleurs  et  plus  rarement  d'une  abolition  presque  com- 
plète portant  ù  la  fois  sur  la  sensibilité  superficielle  et  les  sensibilités 
profondes.  On  a  signalé  plusieurs  fois  une  dissociation  de  la  sensibilité, 
très  analogue  à  celle  de  la  syringomyélie,  c'est-à-dire  la  diminution 
plus  ou  moins  marquée  de  la  perception  des  sensations  thermiques 
et  douloureuses  avec  conservation  relative  ou  totale  de  la  sensibilité 
au  contact. 
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Lorsque  les  troubles  de  la  sensibilité  persistent  à  l'état  d'anes- 
thésie  totale,  ce  qui  est  assez  rare,  le  pronostic  est  grave  :  la  myélo- 
malacie  équivaut  en  effet,  dans  ce  cas,  à  une  section  complète  de  la 
moelle,  et  la  paraplégie  persiste  indéfiniment  à  l'état  flasque;  mais 
c'est  là  une  très  rare  exception  dans  la  syphilis  spinale.  Inversement, 
k'hypoesthésie  est  d'un  pronostic  plus  favorable,  puisqu'elle  indique 
une  interruption  incomplète  de  la  moelle. 

A  cette  période,  les  malades  accusent  des  fourmillements  et  de» 
engourdissements  dans  les  membres  inférieurs. 

Enfin,  les  troubles  des  réservoirs  ne  font  jamais  défaut.  Il  existe 
une  paralysie  complète  de  la  vessie  :  d'oîi  rétention  d'urine  et 
incontinence  par  regorgement.  La  constipation  est  opiniâtre,  mais 
il  n'existe  pas  de  paralysie  du  sphincter  anal. 

Les  troubles  vaso-moteurs  manquent  généralement,  du  moins  dans- 
les  premiers  jours  qui  suivent  la  paralysie,  il  n'existe  pas  de  refroidisse- 
ment des  extrémités:  dans  certains  cas  même,  la  température  des  mem- 
bres paralysés  est  augmentée.  La  fièvre  fait  le  plus  souvent  défaut. 

Par  contre,  dans  les  cas  graves,  on  voit  se  développer  très  rapide- 
ment des  escarres  au  niveau  du  sacrum  et  sur  les  trochanters.  Elles- 
acquièrent  assez  vite  des  proportions  gigantesques,  rongeant  nor> 
seulement  la  peau  et  le  tissu  cellulaire  sous-cutané,  mais  encore  les 
plans  profonds,  les  muscles,  les  tendons,  les  aponévroses.  De  même 
les  talons  peuvent  s'ulcérer  :  ce  sont  des  sources  d'infection.  Aussi 
celle-ci  s'installe-t-elle  très  facilement  :  la  fièvre  s'allume  et  le  malade 
succombe  en  quelques  jours  au  milieu  d'accidents  septiques. 

Fort  heureusement,  cette  issue  n'est  pas  la  plus  frécjuente  et, 
après  avoir  été  atteint  pendant  quelques  jours  de  paralysie  flascjue 
totale,  le  malade  voit  sa  paralysie  diminuer  en  même  temps  qu'ap- 
paraissent les  phénomènes  spastiques,etil  passe  ainsi  insensiblement 
de  la  paralysie  flasque  à  la  paralysie  spasmodique. 

Le  temps  nécessaire  à  cette  transformation  est  sensiblement  le 
même  que  celui  que  met  l'hémiplégie  flasque  pour  devenir  hémiplégie 
spasmodique,  c'est-à-dire  de  quinze  jours  à  trois  semaines. 

Période  de  paraplégie  spasmodique.  —  La  motilité  revient  peu 
à  peu  :  le  malade  ébauche  d'abord  quelques  petits  mouvements  des 
orteils  et  du  pied,  puis  de  la  jambe  et  enfin  de  la  cuisse.  Simultané- 
ment il  se  produit  des  modifications  importantes  dans  le  tonus  mus- 
culaire. Tout  d'abord  les  réflexes  tendineux  réapparaissent,  et  en 
fort  peu  de  temps  ils  s'exagèrent,  la  secousse  de  réponse  à  la  per- 
cussion des  tendons  est  plus  brusque,  |)lus  spasmodique  :  le  phéno- 
mène, très  net  pour  le  tendon  roluHen,  peut  également  être  constaté 
pour  le  tendon  achilléen. 

Bientôt  on  peut  obtenir  le  clonus  du  pied  et  celui  de  la  rotule.. 
Généralement  l'exagération  des  réflexes  est  symétrique  et  le  phéno- 
mène du  pied  comme  celui  de  la  rotule  peut  être  constaté  des  deux 
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côtés  :  toutefois  ce  n'est  pas  une  rèj^le  abso'ue,  l'exagération  des 
réflexes  pouvant  èlre  plus  marquée  d'un  coté,  le  clonus  est  alors 
plus  facilement  provocable  du  même  côté. 

A  l'enconlrc  des  mouvements  volontaires,  les  mouvements  passifs 
deviennent  de  plus  en  plus  difficiles  :  lorsque  Ion  essaie  de  fléchir 
ou  -d'étendre  les  divers  articles,  orteils,  pieds,  genoux,  hanches,  on 
éprouve  une  résistance  qui  augmente  de  jour  en  jour,  et  qui  est  due 
à  la  contracture  progressivement  envahissante;  elle  s'ajoute  à  la 
paralysie  pour  contrarier  les  efforts  du  patient  :  quelquefois  même 
elle  est  plus  accentuée  que  la  paralysie  et  c'est  à  elln  que  revient  la 
plus  grande  part  dans  la  limitation  des  mouvements  volontaires. 

La  paralysie  n'affecte  pas  également  tous  les  muscles  des  membres 
inférieurs:  les  muscles  fléchisseurs  et  plus  particulièrement  ceux  de 
la  jambe  sur  la  cuisse  sont  davantage  paralysés  que  les  muscles 
extenseurs.  De  même,  dans  les  tentatives  de  mouvement  des  pieds, 
le  pied  se  tourne  en  dedans,  le  bord  interne  se  relève  davantage, 
l'orteil  se  met  en  extension. 

La  contracture  est  par  contre  plus  marquée  dans  les  muscles 
extenseurs  de  la  jambe  sur  la  cuisse  dans  le  quadriceps  fémoral), 
dans  les  muscles  de  la  face  postérieure  de  la  jambe,  davantage  dans 
le  muscle  jambier  antérieur  que  dans  les  muscles  péroniers;  c'est 
pourquoi  les  membres  inférieurs  sont  dans  l'extension  forcée,  le 
pied  en  équin,  en  rotation  en  dedans  (varusi.  Lorsquavec  la  main 
passée  sous  le  jarret  on  essaie  de  plier  la  jambe  sur  la  cuisse  en 
appuyant  sur  le  cou-de-pied,  on  éprouve  une  résistance  extrême. 

La  contracture  augmente  dans  l'exécution  des  mouvements  volon- 
taires, surtout  s'ils  sont  compliqués,  comme  la  marche. 

Les  troubles  objectifs  de  la  sensibilité  tendent  au  contraire  à  diminuer. 

Le  sort  ultérieur  de  tels  malades  dépend  tout  à  la  fois  du  degré 
de  la  paralysie  ou  de  la  contracture:  en  général  ils  sont  plus  con- 
tractures, plus  spasmodiques  que  paralytiques. 

Lorsque  la  contracture  n'est  pas  trop  intense,  et  que  la  paralysie 
s'est  amendée,  les  malades  récupèrent  en  quelques  semaines  ou 
quelques  mois  la  faculté  de  se  tenir  debout  et  de  marcher,  et  ils  ne 
•conservent  de  leur  maladie  qu'un  peu  de  raideur  des  jambes.  Malgré 
tout,  ce  ne  sont  pas  des  infirmes  et  ils  peuvent  subvenir  encore  à 
leurs  moyens  d'existence. 

La  contracture  est  plutôt  latente,  et  l'élément  parélicjue  peu  déve- 
loppé, puisque  les  sujets  peuvent  exécuter  de  nombreux  mouvements 
avec  les  membres  inférieurs.  Mais  la  contracture,  très  faible  au  repos, 
peut  s'exagérer  beaucoup  pendant  les  mouvements  volontaires,  et 
principalement  pendant  la  marche.  Quand  le  malade  est  assis,  les 
genoux  se  rapprochent;  on  les  écarte  difficilement  à  cause  de  la 
contracture  des  adducteurs  et  le  sujet  ne  i)eut  croiser  une  cuisse 
sur  l'autre.  Les  malades  qui  nont  subi  qu'une  très  légère  atteinte  et 
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n'offrent  qu'une  esquisse  de  paraplégie  spasmodique,  avancent  à 
petits  pas,  sur  la  pointe  des  pieds,  les  jambes  serrées,  ils  ont  une 
allure  saulillanle. 

('liez  d'autres,  la  marche  est  incoordonnée,  ils  talonnent  et  avancent 
en  festonnant,  ils  présentent  une  ébauche  de  signe  de  Romberg. 

Lorsque  la  contracture  est  plus  prononcée,  les  malades  marchent 
comme  de  vrais  spasmodiques,  en  traînant  la  jambe  sur  le  sol.  la 
pointe  du  pied  appuyant  davantage  que  le  talon.  Ils  ne  réussissent  à 
avancer  les  pieds  qu'en  inclinant  le  corps  alternativement  à  droite 
et  à  gauche  (démarche  des  gallinacés). 

Lorsque  la  contracture  est  extrême,  la  motilité  des  membres  infé- 
rieurs est  complètemenlabolie,  au  point  qu'ils  ne  peuvent  progresser 
qu'avec  des  béquilles.  Le  malade  marche  pour  ainsi  dire  avec  les 
bras,  et  le  corps  oscille  chaque  fois  à  la  manièi'ed'un  pendule  (c'est 
la  démarche  pendulaire). 

Il  est  peut-être  exagéré  de  dire  que  les  troubles  de  la  sensibilité 
font  alors  défaut  :  ils  sont  généralement  beaucoup  moins  prononcés 
que  les  troubles  de  la  motilité,  et  dans  la  plupart  des  cas  les  troubles 
objectifs  ne  retiennent  pas  l'attention  des  malades.  Quelques-uns  se 
plaignent  cependant  de  moins  bien  sentir  leurs  jambes  ou  leurs  pieds, 
ou  bien  de  sensations  bizarres:  leurs  pieds  leur  paraissent  être  retour- 
nés, crispés.  Leursjambes  leur  paraissent  raides  comme  des  barres  de 
fer  ou  bien  serrées  comme  dans  un  étau.  D'autres  ressentent  encore 
des  plaques  de  brûlure,  des  sensations  de  dureté.  La  plupart  de  ces 
malades  se  plaignent  d'un  point  douloureux  au  niveau  du  rachis, 
s'exagérant  par  la  marche  et  par  les  mouvements  de  ilexion  et 
d'extension  du  tronc.  Ces  hyperesthésies  sont  l'effet  de  la  méningite. 

L'atrophie  musculaire  fait  constamment  défaut;  ce  n'est  que  dans 
des  formes  tout  à  fait  exceptionnelles,  en  rapport  avec  une  localisa- 
tion spéciale,  qu'elle  a  été  signalée.  Lorsque  la  paralysie  affecte 
davantage  un  côté  du  corps,  le  membre  inférieur  le  plus  paralysé  est 
quelquefois  1res  légèrement  émacié,  et  avec  le  centimètre  on  peut 
constater  une  petite  dilVérence  entre  les  deux  côtés. 

A  cette  période  on  observe  parfois  encore  un  peu  d'œdème  des 
membres  inférieurs  et  un  léger  abaissement  thermique  des  extrémités. 

Dans  les  formes  sérieuses,  les  troubles  sphinctériens  persistent 
indéfiniment  et  les  malades  sont  constamment  sous  la  menace  de 
complications  urinaires  :  ce  sont  des  besoins  impérieux  d'uriner  ou 
de  la  paralysie  vésicale.  Dans  les  formes  légères,  ils  disparaissent 
presque  complètement  :  les  besoins  deviennent  moins  pressants,  la 
vessie  se  vide  d'al)ord  mcomplètemcnt  ou  en  plusieurs  fois:  enfin  le 
malade  réussit  à  uriner  seul  et  presque  aussi  bien  qu'autrefois,  les 
mictions  sont  seulement  un  peu  plus  longues.  Toutefois  le  retour 
des  fonctions  vésicales  à  l'état  tout  à  fait  normal  est  rare. 

11  n'y  a  pas  un  rapport  absolu  entre  la  brusquerie  et  l'intensité  de 
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la  paralysie  flasque   et   la  gravité   de  la   paraplégie  spasmodique. 

Certains  malades  ont  été  pour  ainsi  dire  foudroyés  par  la  paralysie 
qui  (remblée  a  été  absolue  et  s'est  prolongée  à  ce  «legré  pendant  des 
semaines  ;  plus  tard  ils  se  sont  améliorés,  au  point  de  marcher 
seuls,  sans  aucun  appui;  toutefois  cette  éventualité  est  plutôt  rare. 

II.  Parapléjçîe  m  évolution  l<'nto.  domhléc  spasmodique 
et  proiç^ressive.  Claiidioation  iu(<M*inittentc  de  la  moelle 
épinière.  —  Dans  cette  forme,  très  commune,  observée  et  connue 
depuis  longtemps,  qu'Erb  a  étudiée  sous  le  nom  de.  paralysie  spinale 
siiphililique,  l'évolution  est  en  général  très  lente  et  les  symptômes 
prémonitoires  se  présentent,  ainsi  que  l'a  montré  l'un  de  nous,  sous 
la  forme  d'une  véritable  claudication  inlermiltente  de  la  moelle 
épinière.  Ce  symptôme  peut  être  observé  pendant  des  mois  et  même 
des  années  avant  que  la  paraplégie  spasmodique  ne  s'établisse  défini- 
tivement. La  paralysie  et  la  contracture  s'installent  simultanément, 
mais  lentement  et  progressivement.  Il  se  produit  tout  d'abord  un 
peu  de  raideur  dans  la  marche  et  à  l'occasion  des  mouvements  des- 
membres inférieurs,  la  fatigue  survient  plus  vite,  les  malades  éprou- 
vent des  sensations  bizarres  dans  les  membres  inférieurs  et  les 
étapes  quils  parcourent  avant  d'arriver  à  la  période  de  paraplégie 
spasmodique  franche  correspondent  successivement  aux  formes 
légère,  moyenne  et  grave  de  la  paraplégie  spasmodique  consécutive 
à  la  paralysie  flasque. 

La  claudication  intermittente  se  transforme  donc  peu  à  peu  en 
paraplégie  spasmodique. 

Tout  d'abord  les  jambes  paraissent  plus  lourdes,  et  sont  soulevées- 
avec  une  difficulté  croissante,  qui  est  due  simultanément  à  la  para- 
lysie et  à  la  contracture.  Le  pied  se  détache  avec  peine  du  sol  et 
retombe  plus  brusquement;  les  enjambées  sont  plus  courtes,  et 
chaque  pas  exige  un  effort  plus  considérable.  Plus  tard,  le  malade  se 
traîne,  plutôt  qu'il  ne  marche,  les  pieds  n'abandonnent  plus  le  sol. 
A  chaque  tentative  d'élévation,  le  membre  inférieur  se  raidit,  et  la 
progression  ne  peut  se  faire  qu'à  la  condition  d'incliner  alternative- 
ment le  tronc  de  côté  et  d'autre.  La  démarche  prentl  alors  tous  les 
caractères  de  la  démarche  spasmodique. 

En  réalité,  les  malades  sont  davantage  des  contractures  que  des 
paralytiques.  L'énergie  musculaire  examinée  dans  le  décubitus  dorsal 
révèle  encore  une  force  considérable,  plus  marquée  pour  les  muscles 
extenseurs  que  pour  les  fléchisseurs.  La  contracture  elle-même  peut 
être  à  peine  appréciable  à  l'état  de  repos  ;  elle  se  manifeste  ou  s'exa- 
gère à  l'occasion  du  mouvement  volontaire  et  des  elîorts. 

Les  réflexes  tendineux  sont  exagérés  ;  on  obtient  facilement  le 
clonus  du  pied  et  de  la  rotule,  et  même  à  une  phase  avancée  lesimple 
contact  du  pied  avec  le  sol  détermine  la  trépidation  épileptoïde.  Le 
réflexe  de  Babinski  est  constant. 
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La  sensibilité  est  au  contraire  inlacle  ou  peu  touchée.  L'examen 
ne  révèle  que  de  Thypoesthésie,  souvent  plus  marquée,  pour  le 
chaud,  le  froid  et  la  douleur  que  pour  le  tact.  La  limite  supérieure 
en  est  assez  indécise.  Les  excitations  cutanées  un  peu  vives  occasion- 
nent ordinairement  un  redoublement  de  la  contracture.  Beaucoup  de 
malades  se  plaignent  de  crampes,  de  fourmillements,  de  sensations 
de  constriction,  de  tiraillements,  etc. 

Les  réservoirs  sont  toujours  alïectés  et  même  dès  le  début.  La 
miction  est  lente,  pénible  ou  au  contraire  impérieuse  :  elle  se  fait  par 
saccades,  s'interrompt  brusquement  pour  reprendre  après  quelques 
secondes  ou  quelques  minutes.  Lorsque  la  paraplégie  spasmodique 
est  définitivement  constituée,  la  rétention  d'urine  est  la  règle.  De 
même,  la  constipation  est  habituelle  et  rebelle  à  la  plupart  des 
médications.  Les  fonctions  génitales  sont  plus  ou  moins  compromises. 
Les  érections  sont  incomplètes  ou  nulles,  les  éjaculalions  précipitées 
ou  supprimées. 

L'atrophie  musculaire  fait  défaut  dans  la  majorité  des  cas,  parce  que 
la  lésion  épargne  les  centres  trophiques  des  membres  inférieurs. 

Dans  les  formes  non  compliquées,  les  membres  supérieurs,  la  tête 
et  le  cou,  les  nerfs  crâniens  sont  intacts,  de  même  que  la  mémoire,  la 
parole  et  l'intelligence.  Les  pu  pilles  réagissent  ordinairement  bien  à  la 
lumière  etàlaconvergence.  Cependant  rinégalitépupillaire,lesirrégu- 
larités  de  Iq  pupille,  le  signe  d'Argyll-Robertson  ont  été  plusieurs  fois 
observés.  L'évolution  est  généralement  lente  et  progressive,  mais  elle 
est  quelquefois  entrecoupée  d'arrêts  ou  d'aggravations  rapides.  Les 
arrêts  définitifs  sont  le  résultat  d'un  traitement  spécifique  longtemps 
et  méthodiquement  poursuivi.  Les  aggravations  brusques  ne  sont  que 
des  attaques  de  paraplégie  semblables  à  celles  qui  ont  été  décrites 
dans  la  forme  précédente. 

III.  Autres  formes  cliniques.  —  La  paraplégie  syphilitique,  telle 
qu'elle  vient  d'être  décrite,  est  la  forme  la  plus  habituelle  delà  maladie. 
C'est  la  paraplégie  par  lésion  de  la  région  dorsale  de  la  moelle  épinière. 

La  syphilis  spinale  affecte  des  formes  un  peu  dissemblables,  en 
raison  d'une  évolution  ou  de  localisations  ditîérentes. 

Tout  d'abord,  entre  les  deux  types  extrêmes  de  la  paraplégie 
classique,  le  type  à  début  brusque  ou  apoplectiforme  et  le  type  à 
évolution  lente  et  progressive,  il  existe  de  nombreux  termes  de  pas- 
sage. Chez  tel  malade,  la  paralysie  s'est  tout  d'abord  installée  pour 
ainsi  dire  silencieusement,  précédée  par  une  longue  période  d'engour- 
dissement et  d'alTaiblissement  des  membres  inférieurs,  associée  à 
une  paresse  vésicale  s'accenluant  parallèlement;  puis  presque  subi- 
tement la  marche  jusque-là  sourde  de  la  maladie  se  précipite  et,  dans 
l'espace  de  quelques  heures  ou  de  quelques  jours,  la  paralysie 
devient  complète.  Inversement,  chez  un  autre  malade,  la  paralysie  a 
débuté   brusquement  et    a   été    totale   d'emblée,  puis,    au  bout  de 
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quelques  jours,  en  même  temps  que  la  contracture  s'est  installée,  la 
paraplégie  a  rétrocédé  suffisamment  pour  ne  laisser  au  patient  qu'un 
peu  de  faiblesse  et  de  spasmodicilé  des  membres  intérieurs;  mais, 
après  celle  période  d'amélioration,  la  paralysie  augmente  de  nou- 
veau, et  à  partir  de  cette  époque  la  paraplégie  évolue  progressive- 
ment et  lentement  sous  la  forme  S[)asmodi(|ue.  Ces  formes  combi- 
nées ne  sont  pas  rares;  les  phases  damélioration  ou  de  rétrocession 
sont  souvent  précédées  par  une  période  de  traitement  mercuriel 
intensif. 

Formes  suivant  la  localisation.  —  Paraplégie  pah  lésion  dl 
RENFLEMENT  LOMBAIRE.  —  CcLte  formc  cst  exceptionnelle;  lorsque  les 
lésions  sont  très  intenses  et  profondément  destructives,  les  centres 
trophiques  des  muscles  des  membres  inférieurs  sont  compromis, 
(^est  pourquoi  la  paraplégie  n'est  pas  spasmodique,  mais  flasque;  en 
oulre,  elle  se  complique  datrophie  musculaire  dont  la  topographie 
varie  suivant  le  niveau  de  la  lésion,  mais  dont  la  dislribulion,  comme 
toute  atrophie  myélopalhique,  est  nettement  radiculaire.  Les  troubles 
sphinctériens  sont  toujours  très  accentués,  ce  qui  n'a  rien  de  sur- 
prenant, vu  la  proximité  des  centres  médullaires  des  muscles  de  la 
vessie  et  du  rectum  ;  ils  sont  à  leur  maximum  lorsque  les  centres  sont 
eux-mêmes  compris  dans  le  foyer  de  myélomalacie.  Les  anesthésies 
des  membres  inférieurs  sont  d'autant  plus  prononcées  que  les  fibres 
des  racines  postérieures  sont  souvent  interrompues  à  leur  péné- 
tration dans  la  moelle;  lorsque  la  lésion  est  limitée  en  hauteur, 
l'anesthésie  est  répartie  assez  exactement  dans  la  zone  de  distribu- 
tion des  racines  correspondantes  au  segment  malade.  Les  troubles 
trophiques  sont  particulièrement  graves,  surtout  si  les  accidents 
sont  survenus  brusquement;  ce  sont  de  vastes  escarres,  qui  se 
développent  de  préférence  à  la  région  sacrée,  mais  qui  envahissent 
également  les  fesses  et  les  talons. 

Paraplégie  par  lésion  de  la  région  cervicale.  —  Lorsque  la  lésion 
siège  très  haut,  elle  se  manifeste  cliniquement  par  une  quadriplégie, 
c'est-à-dire  par  une  paraplégie  spasmodique  des  membres  supérieurs 
et  inférieurs  avec  troubles  de  la  sensibilité  dans  les  territoires 
innervés  par  les  régions  sous-jacentes  à  la  lésion  (membres  et  (ronc  . 
Rarement  l'anesthésie  est  al)solue,  la  sensibilité  tactile  est  souvent 
moins  prise  que  les  sensibilités  douloureuse  et  thermique,  d'où  une 
ébauche  de  la  dissociation  syringomyélique.  Les  sensibilités  pro- 
fondes sont  également  altérées.  Les  troubles  sphinctériens  sont 
moins  constants,  et  en  tout  cas  moins  prononcés  que  dans  les  lésions 
de  la  région  dorsale  ou  lombaire  ;  les  escarres  n'appartiennent  qu'aux 
cas  les  plus  graves  avec  lésion  destructive  de  la  moelle. 

Le  tableau  clinique  olïre  des  variantes  suivant  l'étendue  et  sur- 
tout suivant  l'intensité  des  lésions. 

La  myélomalacie  de  la  région  cervicale  est  beaucoup  plus  rare  que 
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celle  de  la  région  dorsale.  Généralement  la  moelle  est  plus  altérée  à 
la  périphérie  qu'au  centre;  par  contre,  les  méninges  sont  profondé- 
ment irritées  et  épaissies;  c'est  dans  ces  cas  que  la  moelle  est  souvent 
engainée  dans  une  virole  qui  l'enserre  sur  la  hauteur  d'un  à  plusieurs 
segments  [pachyméningite  cervicale  syphiliticjue).  Plus  les  lésions 
médullaires  sont  superficielles,  moins  accentuées  sont  la  paraplégie 
et  la  contracture;  même  dans  cette  forme,  malgré  le  siège  élevé  de  la 
localisation,  les  membres  inférieurs  sont  plus  pris  que  les  membres 
supérieurs,  et  les  premiers  peuvent  être  déjà  paralysés  et  contrac- 
tures alors  qu'aux  seconds  on  ne  constate  que  de  l'exagération  des 
réflexes  avec  un  peu  d'engourdissement  et  de  faiblesse.  Les  mouve- 
ments de  la  tête  et  du  cou  sont  limités  du  fait  de  la  paralysie  et  de 
la  contracture,  voire  même  de  l'atrophie  musculaire. 

Celte  forme  n'en  est  pas  moins  grave,  plus  grave  même  qiioad 
viiam  que  la  paraplégie  dorsale  ou  lombaire,  et  cela  pour  plusieurs 
raisons.  La  région  cervicale  de  la  moelle  contient  les  origines  du  nerf 
phrénique,  d'oi^i  les  troubles  graves  de  la  respiration,  le  hoquet,  la 
dyspnée  aboutissant  à  l'asphyxie,  lorsque  les  centres  ou  les  racines 
de  ce  nerf  sont  englobés  dans  la  lésion.  En  outre,  cette  forme  de 
syphilis  spinale  coïncide  assez  fréquemment  avec  la  syphilis  céré- 
brale, et  elle  serait  particulièrement  favorable  à  l'opinion  exprimée 
par  quelques  auteurs  qui  ne  voient  dans  la  méningomyélite  syphi- 
litique qu'une  propagation  de  lésions  semblables  des  méninges 
crâniennes  ;  la  syphilis  nerveuse  débuterait  au  cerveau  pour  se 
répandre  ensuite  sur  le  bulbe  et  la  moelle.  Et  en  effet,  les  troubles 
bulbaires  se  surajoutent  aux  symptômes  médullaires;  ils  contri- 
buent encore  à  augmenter  la  gêne  respiratoire  lorsque  les  pneu- 
mogastriques sont  envahis  par  le  processus  inilammatoire  :  on 
peut  observer  des  troubles  cardiaques  graves,  accélération,  ralentis- 
sement, irrégularité  des  battements  du  cœur.  Les  signes  bulbaires 
rappellent,  dans  certains  cas,  ceux  de  la  paralysie  labio-glosso-laryn- 
gée.  Les  paralysies  des  autres  nerfs  qui  prennent  leur  origine  dans 
le  bulbe  et  la  protubérance  ne  sont  pas  exceptionnelles;  par  contre, 
la  polyurie,  la  glycosurie  ne  sont  indiquées  que  dans  des  observations 
isolées.  On  a  môme  signalé  de  l'inégalité  pu pillaire. 

Lorsque,  au  lieu  de  siéger  dans  les  étages  supérieurs  de  la  moelle 
cervicale,  la  méningo-myélite  se  localise  sur  les  étages  inférieurs,  au 
niveau  des  origines  du  plexus  brachial,  la  symptomatologie  ditfère 
sensiblement  du  tableau  précédent.  Soit  par  destruction  des  centres 
trophiques  des  muscles  des  membres  supéiieurs,  soit  par  irritation 
et  dégénérescence  des  racines  correspondantes,  on  voit  se  développer 
des  atrophies  musculaires  plus  ou  moins  étendues  suivant  le  nom- 
bre de  segments  ou  de  racines  intéressées.  Elles  présentent  tous  les 
caractères  des  atrophies  musculaires  myélopathiques  ou  radiculaires  ; 
elles  ne  sont  pas  rigoureusement  symétriques,  puisque  la  méningo- 
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myélite  est  assez  capricieuse  dans  sa  r(''j)arlilion;  elles  s'accom- 
pagnent de  troubles  de  la  sensibilité  à  topographie  radiculaire.  Les 
réflexes  sont  exagérés  pour  les  muscles  qui  ne  sont  pas  trop 
envahis  par  l'atrophie.  Les  troubles  de  la  sensibilité  rentrent  ordi- 
nairement dans  le  cadre  symptomatique  :  ce  sont  des  douleurs  lanci- 
nantes, des  sensations  de  constriction,  des  paresthésies,  des  anes- 
Ihésios  qui  témoignent  de  l'irritation  et  de  la  compression  des  racines. 
Lorscjue  la  première  racine  dorsale  est  atteinte,  la  pupille  et  la  fente 
palpébrale  du  même  côté  subissent  les  modifications  habituelles, 
c'est-à-dire  la  dilatation  et  l'exophtalmie  s'il  y  a  excitation,  du  myosis 
et  de  l'enophtalmie  s'il  y  a  paralysie. 

Syndromk  de  Brown-Séquabd.  —  Suivant  la  remarque  de  Sottas, 
u  dans  les  formes  communes  de  la  paralysie  spinale  syphilitique  on 
observe  souvent  une  prédominance  des  symptômes  d'un  côté,  et  il 
est  très  fréquent  de  voir  au  début  les  phénomènes  se  localiser  pen- 
dant un  certain  temps  dans  un  membre  avant  d'envahir  celui  du  côté 
opposé;  mais,  généralement,  au  bout  de  quelque  temps  les  deux 
jambes  sont  prises  ». 

Plus  rarement  la  paralysie  reste  localisée  à  un  seul  côté  du  corps 
ou  à  un  seul  membre  inférieur,  s'il  s'agit  d'une  méningo-myélite  de 
la  région  dorsale,  la  localisation  la  plus  commune.  Néanmoins 
quelques  observations  très  démonstratives  de  syndrome  de  Brown- 
Séquard  d'origine  syphilitique  ont  été  publiées  (Folet,  Owen,  Rees, 
Charcot  et  Gombault,  llertel,  Dejerine  et  André-Thomas,  Piatot  et 
(^estan).  L'observation  de  Charcot  et  Gombault  est  la  plus  remar- 
quable :  le  syndrome  de  Brown-Séquard  y  est  noté  dans  toute  sa 
pureté,  la  paralysie  avec  hyperesthésie  de  la  peau  existait  d'un  côté, 
l'hémianesthésie  du  côté  opposé;  la  limite  supérieure  était  marquée 
par  une  zone  d'anesthésie  douloureuse. 

Le  syndrome  de  Brown-Séquard  peut  êlre  complet  ou  ébauché. 
Dans  le  premier  cas,  la  paralysie  n'atteint  strictement  qu'un  membre 
et  du  même  côté  il  existe  une  hyperesthésie  des  plus  manifeste;  du 
côté  opposé  l'anesthésie  de  la  peau  est  complète.  La  limite  supérieure 
de  l'anesthésie  est  quelquefois  marquée  par  une  liande  d'hyperes- 
Ihésie,  mais  elle  fait  défaut  dans  beaucoup  d'observations;  de  même 
on  a  signalé  une  zone  d'anesthésie  à  la  limite  supérieure  de  la  zone 
dhyperesthésie.  Les  sensibilités  profondes  sont  généralement  abolies 
du  môme  côté  que  la  paralysie. 

Le  syndrome  de  Brown-Séquard  n'est  qu'ébauché  lorsque  la  para- 
lysie n'est  que  prédominante  d'un  côté  et  l'anesthésie  du  côté  opposé. 

Chez  la  malade  que  nous  avons  examinée  et  dont  nous  avons 
publié  l'observation,  la  paralysie  n'a  atteint  que  la  jambe  gauche 
pendant  quatre  mois  (fig.  183  et  184)  ;  dans  les  trois  derniers  mois,  la 
jambe  droite  s'est  prise  à  son  tour,  mais  avec  moins  d'intensité.  Du 
côté  droit,  l'anesthésie  n'était  pas  complète,  la  sensibilité  tactile  était 
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mieux  conservée  que  la  sensibilité  thermique  et  douloureuse.  Brissaud 
et  Raymond  avaient  déjà  insisté  sur  la  dissociation  de  la  sensibilité 
dans  le  syndrome  de  Brown-Séquard  d'origine  syphilitique. 

Les  lésions  trouvées  à  l'autopsie  sont  extrêmement  variables:  ce 
sont  des  méningites  scléro-gommeuses  à  prédominance  unilatérale, 
des  gommes  de  la  moelle  ou  des  méninges,  un  foyer  unilatéral  de 
méningomyélite. 

Hanot  et  Meunier  ont  publié  une  observation  intéressantede  gommes 
de  la  moelle  superposées  et  situées  chacune  dans  une  moitié;  la  sym- 
ptomatologie  était  celle  d'un  double  syndrome  de  Brown-Séquard. 

Formes  radiculaires.  Radiculites  SYPHiLrnouES.  —  Dans  la  forme 
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Fig-.  183  et  184.  —  Syndrome  de  Biown-Séquarddans  un  cas  deméningo-myélite  goni- 
meuse  ayant  comprimé  la  moelle  au  niveau  de  la  cinquième  racine  dorsale.  Les 
lésions  étaient  presque  exclusivement  localisées  au  côté  gauche.  Les  raies  trans- 
versales indiquent  l'anesthésie  à  la  douleur  et  à  la  température;  les  raies  ver- 
ticales, riiyperesthésie.  (J.  Dejeritve  et  André-Thomas,  Archives  de  physiolo- 
gie^ 1898,  page  594.) 

ordinaire  de  la  syphilis  spinale,  les  racines  médullaires,  antérieures 
et  postérieures,  sont  comprises  dans  les  foyers  de  méningo-myélite  ;  et 
cette  participation  se  traduit  par  quelques  symptômes  particuliers  tels 
que  les  douleurs  en  ceinture,  les  névralgies  intercostales;  dans  les  loca- 
lisa tionscervicale  ou  lombaire,  les  douleurs  fulgurantes  et  lancinantes 
dans  les  membres  traduisent  l'invasion  radiculaire.  De  même,  dans  ces 
deux  dernières  localisations,  dans  la  dernière  surtout,  la  lésion  des 
racines  explique  pour  une  bonne  part  l'atrophie  musculaire.  Malgré 
tout,  les  signes  de  l'irritation  et  la  dégénérescence  des  racines  se 
perdent  dans  l'ensemble  symptomatique  ou  restent  au  second  plan. 
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Il  n'en  est  pas  toujours  ainsi  et  la  radiculilc  peut  occuper  à  elle 
seule  toute  la  scène,  sinon  pendant  toute  la  durée  de  la  maladie, 
du  moins  pendant  une  période  suffisamment  longue  pour  donner 
lieu  à  un  ensemble  symptomatique  spécial,  un  syndrome  radicu- 
laire. 

Ces  formes  ont  été  longtemps  méconnues;  elles  ont  été  confondues 
avec  les  névralgies  ou  les  névrites  banales;  ce  n'est  que  depuis  que 
nos  connaissances  sur  la  iopograpliie  radiculaire  de  la  molililé  et  de 
la  sensibilité  se  sont  perfectionnées  que  notre  attention  a  été  atti- 
rée sur  l'origine  radiculaire  de  certaines  atrophies  musculaires  ou  de 
certains  troubles  sensitifs.  Ces  radiculites  ont  été  particulièrement 
étudiées  et  décrites  au  cours  de  ces  dernières  années,  dans  le  service 
de  l'un  de  nous  (Voy.,  plus  loin,  le  chapitre  des  radiculites). 

Il  est  juste  d'ajouter  que  la  ponction  lombaire  a  contribué  à  faci- 
liter le  diagnostic  en  met  tant  en  lumière  la  concomitance  d'une  irritation 
méningée. 

Kahler  a  décrit  des  névrites  radiculaires  syphilitiques,  dues  soit  à 
la  compression  des  racines  par  un  syphilome  méningé,  soit  à  leur 
invasion  par  des  proliférations  conjonctives,  qui  ont  elles-mêmes  leur 
point  de  départ  dans  des  infiltrations  périvasculaires  ou  périnévri- 
tiques. 

Nous-mêmes  avons  eu  l'occasion  d'observer  et  de  pratiquer  l'au- 
topsie d'une  malade  atteinte  d'une  paralysie  du  membre  supérieur, 
surtout  cantonnée  dans  le  domaine  du  nerf  cubital,  mais  ne  res- 
pectant pas  d'une  façon  absolue  les  autres  branches  terminales  du 
plexus  brachial.  Il  existait  une  atrophie  marquée  des  muscles  de  la 
main  —  thénar,  hypothénar,  interosseux  —  ainsi  (pi'un  affaiblisse- 
ment très  marqué  des  Iléchisseurs  des  doigts.  Les  troubles  sensitifs 
cutanés  occupaient  la  face  interne  du  bras  et  de  la  main  et  correspon- 
daient exactement  au  territoire  de  distribution  des  racines  posté- 
rieures, huitième  cervicale  et  première  dorsale.  A  l'autopsie,  nous 
avons  constaté  une  plaque  de  méningite  gommeuse  de  5  millimètres 
de  haut  sur  3  millimètres  de  large,  comprimant  la  huitième  racine 
cervicale  et  la  première  racine  dorsale. 

De  môme  plusieurs  observations  de  névrite  radiculaire  du  membre 
supérieur  et  plusieurs  observations  de  sciatique,  reconnaissant  éga- 
lement une  origine  radiculaire,  ont  été  faites  au  cours  de  ces  dernières 
années  dans  le  service  de  l'un  de  nous  sur  des  anciens  syphilitiques 
(GauclderetRoussy,  CamusetSezary,  Housselier).  Dans  la  plupart  des 
cas,  la  sciatique  radiculaire  dilïere  par  plusieurs  points  de  la  sciatique 
tronculaire.  L'exagération  de  la  douleur  par  la  pression  des  points  clas- 
sicjues  est  moins  complète  que  dans  la  sciatique  tronculaire:  c'est  un 
fait  qui  avait  été  déjà  mis  en  lumière  par  Charcot  pour  les  pseudo-névral- 
gies sciatiquesdu  mal  de  Pott,  dont  la  sciatique  par  radiculite  syphili- 
tique se  rapproche  beaucoup.  En  revanche,  les  douleurs  spontanées^ 
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sous  forme  d'élancements,  qui  traversent  rapidement  le  trajet  du 
nerf  de  haut  en  bas,  sont  plus  fréquentes  dans  la  scialique  d  origine 
radiculaire  et  elles  s'étendent  parfois  au  nerf  crural.  L'éternuement, 
la  toux,  provoquent  des  douleurs  très  vives.  Les  troubles  vaso- 
moteurs  sont  fréquents;  quant  aux  réflexes,  ils  sont  variables 
suivant  les  cas  :  il  y  a  exagération  ou  affaiblissement  du  rétlexe 
achilléen,  exagération  ou  alfaiblissement  du  réflexe  patellaire  ou 
même  conservation  simple.  L'atrophie  n'atteint  pasexclusivement  les 
muscles  innervés  par  le  sciatique  ;  elle  peut  être  nettement  constatée 
sur  les  muscles  innervés  par  le  crural,  sur  le  quadriceps  fémoral. 

En  somme,  pour  la  motilité,  comme  pour  la  sensibilité,  l'extension 
des  symptômes  aux  domaines  d'autres  nerfs  que  le  sciatique  doit  tou- 
.jours  faire  penser  à  la  possibilité  d'une  origine  radiculaire,  que  les 
racines  soient  prises  entre  le  ganglion  et  la  moelle  ou  entre  le  gan- 
glion et  le  plexus.  Pour  prouver  ce  second  point,  il  est  utile  de  prati- 
quera ponction  lombaire  et  d'examiner  le  liquide  céphalo-rachidien; 
la  constatation  d'une  lymphocytose,  même  discrète,  plaide  en  faveur 
d'une  lésion  radiculaire  sous-arachnoidienne.  La  lymphocytose  exis- 
tait chez  le  malade  étudié  par  l'un  de  nous  et  dont  l'observation  a 
été  publiée  par  Gauckler  et  Roussy,  et  la  syphilis  a  été  retrouvée  dans 
ses  antécédents. 

Il  n'existe  pas  encore  d'autopsie  de  ce  syndrome  radiculaire,  mais 
il  s'agit  très  vraisemblablement  d'une  lésion  méningée,  analogue  à 
celle  que  nous  avons  trouvée  dans  le  cas  de  paralysie  radiculaire  du 
plexus  brachial  auquel  nous  faisions  allusion  plus  haut. 

Il  importe  d'autant  plus  d'avoir  ces  faits  présents  à  la  mémoire, 
que  ces  fausses  névralgies  sciatiques  précèdent  parfois  l'apparition 
d'accidents  imputables  à  la  méningo-myélite  syphilitique.  Les  radi- 
cuhtes  du  membre  inférieur  doivent  toujours  faire  penser  à  la  svphilis, 
surtout  si  la  ponction  lombaire  révèle  une  lymphocvtose  manifeste;' 
un  traitement  spécifique  prescrit  dès  le  début  arrêtera  non  seulement 
Imflammation  des  racines,  mais  il  préservera  encore  le  malade 
d'accidents  tels  que  la  paraplégie  spinale. 

Formes  pseudo-systématiques.  —  On  retrouve  dans  la  forme 
habituelle  de  la  syphilis  spinale  un  certain  nombre  de  svmptômes 
qui  lui  appartiennent  en  commun  avec  d'autres  alTections  de  la 
moelle  telles  que  le  tabès,  la  sclérose  en  plaques,  la  sclérose  latérale 
amyotrophique,  etc. 

Forme  tabétique.  Pseudo-tabes  syphilitique.  —  Plusieurs  signes 
du  tabès,  tels  que  les  douleurs  fulgurantes,  le  signe  de  Romberg^me 
légère  incoordination  des  membres,  des  paralysies  oculaires  avec 
modifications  pupillaires  se  rencontrent  quelquefois  avec  une  assez 
grande  netteté  dans  la  syphilis  spinale.  Mais,  contrairement  à  ce  qui  a 
heu  dans  le  tabès  pur,  les  réflexes  tendineux  sont  exagérés.  Le 
tableau  clinique  se  rapproche  donc  de  ce  que  l'on  a  décrit  sous  le 
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nom  de  labes  combiné  où,  en  même  temps  que  le  tabès,  existent  des 
signes  de  participation  des  faisceaux  pyramidaux. 

Exceptionnellement  le  tableau  symptomatique  rappelle  d'une  façon 
presque  parfaite  le  tabès  vrai,  comme  dans  l'observation  d'Oppen- 
heim.  Les  symptômes  furent  les  suivants  :  douleurs  lancinantes, 
troubles  de  la  sensibilité,  abolition  des  réflexes,  signe  de  Romberg, 
troubles  vésicaux,  paralysies  oculaires  avec  immobilité  de  la  pupille, 
symptômes  bulbaires,  crises  laryngées.  La  mort  survint  trois  ans 
après  le  début  de  la  maladie.  A  l'autopsie  on  constata  un  épaississe- 
ment  des  méninges  avec  infiltration,  un  foyer  d'altération  transverse 
de  la  moelle  à  l'union  des  régions  dorsales  moyenne  et  inférieure  et 
une  dégénérescence  marginale  dans  le  reste  de  la  moelle.  Les  zones 
radiculaires  n'étaient  pas  très  affectées,  mais  la  région  bulbaire  pré- 
sentait des  altérations  manifestes.  Les  vaisseaux  delà  moelle  oflraient 
les  lésions  caractéristiques  :  endartérite  et  surtout  périartérite.  Une 
observation  analogue  a  été  publiée  par  Ewald. 

Plus  récemment,  G.  Guillain  et  P.  Thaon  ont  attiré  l'attention  sur 
une  forme  clinique  de  la  syphilis  du  névraxe  réalisant  la  transition 
entre  les  myélites  syphilitiques,  le  tabès  et  la  paralysie  générale.  Elle 
serait  assez  fréquente,  puisque  ces  auteurs  l'ont  rencontrée  chez  six 
malades.  Les  signes  du  labes  coexistent  alors  avec  ceux  de  la  para- 
plégie spasmodique  et  avec  des  troubles  psychiques  qui  sont  tout 
à  fait  comparables,  pour  ne  pas  dire  semblables,  à  ceux  de  la  paralysie 
générale  :  la  dépression,  l'asthénie  psychique,  l'aboulie,  la  difficulté 
de  fixerTatlention,  l'amnésie  portantsurtoutsurlesfaits  récents,  amné- 
sie de  fixation  et  d'évocation.  Chez  quelques  malades,  il  existe  une  très 
légère  dysarthrie.  Dans  un  cas,  les  auteurs  ont  pu  pratiquer  l'autop- 
sie et  ont  trouvé  des  lésions  multiples  :  méningite  corticale  et  de  la 
base  du  cerveau,  artérite,  des  foyers  de  désintégration  lacunaire, 
enfin,  au  niveau  de  la  moelle  dorso-lombaire,  de  la  méningite  posté- 
rieure. Un  examen  histologique  serait  nécessaire  pour  évaluer  la  part 
qui  revient  à  la  syphilis  spinale  dans  l'édification  d'une  forme  clinique 
qui  fait  penser  de  prime  abord  à  l'association  de  processus  dilïérents. 

Forme  de  sclérose  en  plaques.  —  En  même  temps  que  les  ma- 
lades sont  atteints  de  paraplégie  spasmodique,  ils  présentent  quel- 
ques signes  de  la  sclérose  multiple,  tels  que  le  tremblement  des 
membres  supérieurs,  la  scansion  de  la  parole,  le  tremblement  de  la 
langue,  un  peu  de  nyslagmus  (Mendel,  Schusler).  Le  malade  de 
Schuster  fut  complètement  guéri  au  bout  de  trois  mois  par  des  fric- 
tions mercurielles.  Il  est  possible  quelaméningo-myélile  diffuse  puisse 
se  manifester  cliniquementpar  des  signes  de  sclérose  en  plaques;  mais 
il  ne  faut  pas  oublier  qu'on  a  découvert  des  foyers  très  discrets  de 
sclérose  en  plaques  soil  dans  la  moelle  (André-Thomas  et  Long),  soit 
dans  le  bulbe  et  la  protubérance  (Antlré-Thomas)  d'individus  atteints 
de  raéningo-myélite  syphilitique.  Il  est  donc  indispensable  d'examiner 
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minutieusement  le  système  nerveux  des  individus  ayant  succombé 
avec  des  signes  de  soi-disant  pseudo-sclérose  en  plaques.  D'ailleurs,  en 
dehors  des  faits  précédents,  quelques  observations  tendent  à  prouver 
que  la  sclérose  en  plaques  peut,  dans  certains  cas,  être  d'origine 
syphilitique. 

Forme  de  sclérose  latérale  primitive.  —  Dans  quelques  cas,  les 
lésions  occupent  de  préférence  les  cordons  latéraux  sur  une  très 
grande  hauteur  de  la  moelle  :  d'où  la  dégénérescence  descendante 
des  faisceaux  pyramidaux,  la  dégénérescence  ascendante  des  fais- 
ceaux cérébelleux  directs  et  des  faisceaux  de  Gowers. 

L'évolution  clinique  rappelle  celle  de  la  sclérose  primitive  des  cor- 
dons latéraux  ou  de  la  sclérose  combinée.  Mais,  comme  le  fait  remar- 
quer Sottas,  cette  forme  se  distingue  si  peu  de  la  forme  commune, 
tant  au  point  de  vue  clinique  que  par  la  distribution  des  lésions 
(Minkowski,  Sottas),  qu'elle  mérite  à  peine  d'être  considérée  comme 
une  forme  spéciale.  Nonne  fait  jouer  d'autre  part  un  grand  rôle  à  la 
syphilis  dans  la  genèse  de  certaines  scléroses  primitives  systématiques 
et  combinées  de  la  moelle. 

DIAGNOSTIC.  —  Dans  la  très  grande  majorité  des  cas,  le  tableau 
clinique  de  la  syphilis  spinale  est  celui  de  la  paraplégie  spasmodique 
des  membres  inférieurs,  avec  troubles  légers  de  la  sensibilité  et 
troubles  sphinctériens.  C'est  un  syndrome  commun  à  la  plupart  des 
lésions  transverses  de  la  moelle;  par  lui-même  il  n'a  rien  de  spéci- 
fique^  c'est  un  syndrome  de  localisation  qui  ne  laisse  préjuger  en 
rien  la  nature  de  l'afTection.  C'est  par  conséquent  en  dehors  de  lui- 
même  qu'il  faut  chercher  les  arguments  qui  plaident  en  faveur  de 
l'origine  syphilitique  de  la  maladie. 

Lorsque  la  paraplégie  a  un  début  brusque  —  ce  qui  est  presque 
toujours  le  signe  d'un  arrêt  instantané  de  la  circulation  —  la  syphilis 
doit  toujours  être  soupçonnée.  Évidemment  toutes  les  myélites 
infectieuses  s'annoncent  de  la  même  façon  ;  mais  la  myélite  syphili- 
tique est  tellement  plus  fréquente  que  les  autres  myélites  infec- 
tieuses, que  l'apparition  brusque  d'une  paraplégie  doit  faire  pencher 
la  balance  vers  la  syphilis.  La  chose  sera  d'autant  plus  probable 
qu'on  se  trouvera  en  présence  d'un  sujet  jeune,  dans  les  antécédents 
immédiats  duquel  il  n'existe  aucune  maladie  infectieuse  ;  si  la  syphilis 
est  avouée,  quelle  que  soit  l'époque  à  laquelle  remonte  l'accident 
initial,  le  diagnostic  de  probabilité  devient  un  diagnostic  de  quasi- 
certitude.  Mais  alors  même  que  la  syphilis  serait  tenue  secrète  ou 
aurait  passé  inaperçue,  en  raison  même  de  la  brusquerie  du  début 
et  de  l'absence  de  toute  autre  cause,  on  est  en  droit  de  l'incriminer 
et  on  doit  agir  en  conséquence. 

Il  ne  faut  pas  négliger  d'interroger  métiouleusement  le  malade 
sur  les  circonstances  qui  ont  précédé  l'apparition  de  la  paralysie.  On 
sait  que  les  débuts  les  plus  instantanés  ne  le  sont   souvent  que 
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d'apparence  et  que  la  paraplégie  a  été  précédée  par  une  période 
dans  laquelle  les  accidents  nerveux  n'onl  pas  fait  défaut,  mais  ils 
ont  été  si  légers  ou  si  fugaces  que  le  patient  n'y  a  pas  pris  garde. 
Ce  sont  ces  accidents  nerveux  de  la  période  prémonitoire  qu'il  faut 
rechercher  avec  le  plus  grand  soin.  On  apprendra  alors  que  le 
malade  a  souffert  d'une  céphalée  intense  et  tenace,  ou  bien  encore 
quà  une  ou  plusieurs  reprisesil  a  louché  et  qu'il  s'est  plaint  dediplopie; 
ce  sont  encore  quelques  modificalions  du  caractère  qui  est  devenu 
plus  irritable,  puis  divers  signes  d'irritation  méningo-médullaire,  la 
rachialgie,  surtout  la  rachialgie  nocturne,  des  lancées  dans  les 
membres  inférieurs,  des  troubles  sphinctéricns,  du  dérobement  des 
jambes,  une  plus  grande  fatigabilité  :  tous  ces  signes  avant-coureurs 
de  l'ictus,  tant  par  leur  dilïusion  et  leur  marche  oscillante  que  par 
leurs  relations  palhogéniques  avec  des  troubles  circulatoires,  sont, 
comme  le  fait  remarquer  Sotlas,  bien  propres  à  la  syphilis.  Si  le 
malade  consulte  à  cette  période,  le  clinicien  doit  déjà  se  méfier  de 
la  syphilis  et,  par  une  intervention  énergique,  il  peut  enrayer  le  mal 
et  empêcher  les  accidents  plus  graves  de  se  produire.  Si  la  para- 
plégie est  déjà  constituée,  la  connaissance  de  la  période  prémoni- 
toire est  un  argument  de  plus  en  faveur  de  la  syphilis  et  elle  est 
encore  une  indication  thérapeutique.  Il  faut  toutefois  savoir  qu'il  y 
a  des  cas,  rares  il  est  vrai,  dans  lesquels  le  début  peut  se  faire  d'une 
manière  absolument  brusque  et  sans  aucun  prodrome.  Nous  en 
avons  observé  des  exemples. 

A  la  période  prémonitoire,  on  pourra  confondre  la  rachialgie  due 
à  l'irritation  méningée  avec  le  simple  lumbago,  les  douleurs  inter- 
costales avec  une  névralgie  banale,  la  parésie  de  la  vessie  ou  le 
spasme  du  sphincter  avec  une  atîection  locale  des  organes  uriuaires. 
Certes  la  confusion  est  facile  et  on  ne  saurait  donner  des  signes 
distinctifs  :  ceci  prouve  une  fois  de  plus  que,  sans  vouloir  trouver  la 
syphilis  partout,  il  faut,  à  cause  de  sa  très  grande  fréquence,  l'avoir 
toujours  présente  à  l'esprit.  Mais,  alors  même  que  la  syphilis  est 
dépistée,  que  le  malade  est  reconnu  en  pleine  période  secondaire,  il 
ne  faut  pas  se  méprendre  sur  la  signification  de  certains  symptômes, 
prendre  par  exemple  la  céphalée  pour  un  signe  de  neurasthénie 
syphilitique.  Mieux  vaudrait  commettre  l'erreur  inverse  et  instituer 
ou  renouveler  un  traitement  spécifique  qui  est  moins  dangereux  que 
l'abstention. 

D'autre  part,  certains  signes,  tels  que  douleurs,  troubles  vésicaux, 
modifications  pupillaires,  sont  des  signes  communs  à  la  période 
préataxi([ue  du  labos  et  à  la  période  prémonitoire  de  la  paraplégie 
syphilitique  :  dans  le  premier  cas,  les  réflexes  sont  abolis,  tandis 
qu'ils  sont  exagérés  dans  le  second;  les  douleurs  du  tabès  ont 
davantage  le  caractère  fulgurant.  Ouant  au  signe  dArgyll,  il  peut 
coïncider  avec  la  paraplégie  syphilitique  en  dehors  de  tout   autre 
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signe  de  tabès;  néanmoins  sa  fréquence  est  incomparablement  plus 
grande  dans  la  maladie  de  Duchenne.  Le  temps  que  mettent  ces 
divers  symptômes  à  s'installer  a  quelque  valeur;  la  marche  en  est 
plus  rapide  dans  la  syphilis  médullaire,  où  ils  surviennent  dans  l'es- 
pace de  quelques  jours  ou  de  quelques  semaines,  que  dans  le  labes 
où  leur  apparition  est  plus  insidieuse. 

Lorsque  la  paraplégie  a  un  début  brusque,  le  diagnostic  de 
syphilis  médullaire  est  infiniment  probable,  surtout  quand  toute 
autre  cause  de  myélite  a  pu  être  écartée,  et  que  le  traumatisme 
n'entre  pas  en  ligne  de  compte.  Il  faudra  s'assurer  également  qu'on 
ne  se  trouve  pas  en  présence  d'une  poliomijélite  aiguë  de  Vadiilte  ou 
même  d'une  polynévrile  généralisée  à  forme  de  paralysie  générale 
spinale  antérieure  subaiguë  de  Duchenne,  ce  qui  est  facile,  puisque, 
dans  ces  deux  affections,  les  sphincters  et  les  réservoirs  sont  épar- 
gnés et  que  le  signe  de  Babinski  fait  défaut;  ou  d'une  hémalomyélie, 
qui  est  exceptionnelle  en  dehors  des  traumatismes  et  qui  s'en  distin- 
guerait par  l'importance  et  les  caractères  des  troubles  de  la  sensi- 
bilité et  par  l'atrophie  musculaire.  La  compression  de  la  moelle  par 
une  lésion  de  voisinage  donne  généralement  lieu  à  une  paraplégie 
spasmodiqueà  évolution  progressive,  mais  ce  n'est  pas  une  règle 
absolue.  Sottas  rapporte  à  ce  sujet  une  observation  du  plus  grand 
intérêt  :  il  s'agit  d'un  malade  syphilitique  qui  succomba  en  quelques 
mois,  après  avoir  présenté  une  paraplégie  absolue  avec  atrophie 
musculaire,  troubles  vésicaux  et  rectaux,  décubitus,  etc.  On  trouva 
à  l'autopsie  un  sarcome  développé  sur  les  lames  vertébrales  et 
comprimant  la  moelle  dans  la  partie  moyenne  de  la  région  dorsale. 
C'est,  en  somme,  un  cas  exceptionnel.  On  peut  tout  au  plus  en 
déduire  qu'il  n'est  pas  toujours  possible  d'affirmer  le  diagnostic  de 
syphilis  médullaire  sans  aucune  réserve,  mais  cela  n'enlève  rien  à  la 
valeur  de  la  paraplégie  à  début  brusque  comme  signe  de  cette  affection. 

Lorsqu'on  est  mal  renseigné  sur  le  début  de  la  syphilis  médullaire 
et  que  la  paraplégie  flasque  s'est  transformée  en  paraplégie  spasmo- 
dique,  le  diagnostic  devient  plus  délicat,  et  suivant  les  cas  on  peut 
hésiter  avec  la  compression  de  la  moelle  ou  une  affection  sysléma- 
lique.  Il  en  est  de  même  si  la  paraplégie  a  eu,  dès  le  début,  une 
évolution  lente  et  progressive  —  paraplégie  sgphililique  à  évolulion 
lente,  d'emblée  spasniodigiie  et  progressive.  Ici,  le  début  se  fait  pour 
ainsi  dire  toujours  par  des  symptômes  de  claudication  intermittente 
aboutissant  lentement,  mais  sûrement,  si  le  sujet  n'est  pas  traité,  à 
la  paraplégie  spasmodique  confirmée. 

Dans  certains  cas  de  paraplégie  syphilitique  à  marche  lente,  le 
diagnostic  doit  être  fait  avec  la  sclérose  en  plaques  à  forme  paraplé- 
gique, forme  qui,  sans  être  fréquente,  n'est  pas  toutefois  exception- 
nelle. Il  est  cependant  rare  dans  ces  cas-là  qu'un  examen  minutieux 
ne  démontre  pas  l'existence  de  quelque  symptôme  de  la  sclérose  en 
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plaques,  sous  forme  de  tremblement  intentionnel  des  membres  supé- 
rieurs, de  parole  légèrement  scandée,  de  nyslagmus.  Il  y  a  encore 
ici  un  élément  de  diagnostic  dill'érentiel  auquel  nous  ajoutons  une 
grande  importance,  à  savoir  que  dans  la  paraplégie  syphilitique  à 
marche  lenle  il  y  a  toujours  des  troubles  du  côté  du  fondionnement 
<le  la  vessie,  troubles  qui  font  souvent  défaut  dans  la  sclérose  en 
plaques  à  forme  parai)légique  par  lésion  dorso-lombaire. 

Enfin,  dans  ces  dilTérents  cas,  on  s'assurera,  au  préalable,  que 
l'impotence  des  membres  inférieurs  n'a  pas  une  origine  articulaire 
(double  coxalgie  sénile,  spondylose  rhizomélique). 

Il  faut  ensuite  éviter  de  prendre  pour  une  paraplégie  organique 
une  paraplégie  fonctionnelle  —  neurasthénique  ou  hystérique;  — 
l'absence  de  signes  de  lésion  organique  et,  dans  l'espèce,  de  dégéné- 
rescence du  faisceau  pyramidal,  c'est-à-dire  du  signe  de  Babinski,  de 
trépidation  épileploïde  ou  rotulienne  doit  faire  négliger  une  sem- 
blable hypothèse.  Il  en  est  de  même  de  Yaslasie-abasie  paralytique 
qui  ne  se  manifeste  que  pendant  la  marche,  alors  que  dans  le  séjour 
au  lit  les  accidents  paralytiques  font  complètement  défaut. 

La  paraplégie  du  mal  de  Pott  est  facile  à  diagnostiquer,  lorsque 
les  déformations  de  la  colonne  vertébrale  ne  laissent  aucun  doute 
sur  l'existence  de  la  tuberculose  ;  c'est  ce  qui  a  lieu  pour  l'enfance 
et  l'adolescence.  Mais  à  l'âge  adulte  la  déformation  classique  peut 
faire  absolument  défaut  et  le  seul  signe  vertébral  consiste  souvent 
en  une  légère  douleur  à  la  pression  des  apophyses  épineuses  au 
niveau  de  la  région  malade.  La  rigidité  de  la  colonne  vertébrale  est 
un  signe  important.  L'examen  radiographique  devra  aussi  être 
pratiqué.  L'examen  complet  des  organes  devra  être  pratiqué  minu- 
tieusement; la  constatation  de  foyers  tuberculeux  dans  d'autres 
régions  de  l'organisme,  de  même  que  les  résultats  positifs  de  l'ophtal- 
rao-réaction,  devront  être  envisagés  comme  des  éléments  sérieux  de 
présomption  en  faveur  du  mal  de  Pott,  mais  de  présomption  seule- 
ment, la  syphilis  et  la  tuberculose  étant  susceptibles  de  coexister 
chez  le  même  individu.  Les  pseudo-névralgies  dues  à  la  compression 
des  racines  sont  peut-être  plus  fréquentes  dans  le  mal  de  Pott  que 
dans  la  paraplégie  syphilitique,  mais,  comme  on  l'a  vu  plus  haut,  les 
syndromes  radiculaires  se  rencontrent  assez  souvent  au  cours  de  la 
syphilis  spinale. 

La  paraplégie  rabique  a  une  marche  envahissante  et  progressive; 
elle  tend  à  se  généraliser  et  à  se  propager  aux  nerfs  bulbaires,  elle  s'ac- 
compagne de  douleurs.  Suivant  les  cas,  elle  a  une  marche  ascendante 
ou  descendante.  Le  tableau  symptomatique  est  davantage  celui  de  la 
paralysie  ascendante  que  celui  de  la  paraplégie  syphilitique. 

La  paraplégie  des  cancéreux  est  caractérisée  par  l'extrême  acuité 
des  douleurs,  et  plus  encore  peut-être  par  la  coexistence  d'une 
tumeur  maligne  dans  un  autre  point  de  l'organisme. 
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La  compression  par  une  tumeur  des  méninges  se  reconnaîtra  par 
l'évolution  successive  des  trois  stades  :  1°  stade  des  troubles  sensitifs 
dus  à  la  compression  et  à  l'excitation  des  racines  ;  2°  stade  de  para- 
lysie unilatérale;  3°  stade  de  paraplégie  complète.  La  marche  en  est 
lente.  Mais  l'évolution  des  tumeurs  de  la  moelle  est  loin  d'être  tou- 
jours aussi  régulière;  l'exemple  précédent  ne  s'applique  qu'aux 
tumeurs  qui  compriment  la  moelle  latéralement;  lorsque  la  com- 
pression s'exerce  d'avant  en  arrière  ou  inversement,  la  symptomato- 
logie  se  rapproche  davantage  de  la  paraplégie  syphilitique  à  marche 
lente.  Il  faut  alors  avoir  égard  aux  antécédents  du  malade,  à  son  âge, 
à  l'absence  de  tout  désordre  nerveux  dépendant  d'une  autre  localisa- 
tion sur  l'axe  cérébro-spinal.  La  gomme  des  méninges  ne  peut  se 
diagnostiquer  que  par  son  évolution  plus  rapide. 

Les  tumeurs  intramédullaires,  la  s/yr//?^ow//e7ie  sont  encore  suscep- 
tibles de  donner  le  change.  Toutefois  la  forme  paraplégique  de  la 
syringomyélie  limitée  aux  membres  inférieurs  est  extrêmement  rare; 
dans  la  grande  majorité  des  cas  on  ne  constate  que  de  l'exagération 
des  réflexes  patellaires,  le  signe  de  Babinski,  la  trépidation  épilep- 
toïde.  Lorsque  les  membres  inférieurs  sont  très  contractures,  les 
membres  supérieurs  le  sont  également.  Dans  la  syringomyélie,  les 
sphincters  sont  le  plus  souvent  épargnés,  il  existe  de  la  dissociation 
de  la  sensibilité,  en  tout  cas  les  troubles  urinaires  apparaissent  tardi- 
vement. Enfin,  ce  qui  a  été  dit  plus  haut  à  propos  des  formes  pseudo- 
systématiques  de  la  syphilis  médullaire  nous  dispense  de  revenir  sur 
le  diagnostic  de  ces  formes. 

En  résumé,  le  diagnostic  de  la  paraplégie  syphilitique  est  relati- 
vement facile  lorsqu'elle  a  un  début  brusque;  il  peut  parfois  être  un 
peu  plus  délicat  lorsque  l'on  a  affaire  à  la  forme  lente. 

Chez  les  sujets  atteints  de  paraplégie  spasmodique  à  marche  lente, 
il  existe  toujours,  ainsi  que  l'un  de  nous  l'a  montre,  une  période 
d'une  durée  variable,  de  quelques  mois  à  quelques  années,  et  pendant 
laquelle  le  sujet  ne  présente  comme  seul  symptôme  que  de  la  claudi- 
cation intermittente  d'un  ou  même  de  deux  membres  inférieurs.  Le  dia- 
gnostic est  important  à  établir  avec  la  claudication  intermittente  par 
artérite  périphérique,  surtout  au  point  de  vue  thérapeutique. 

Ce  diagnostic  avec  la  «  claudication  intermittente  de  Cliarcot  » 
par  artérite  des  membres  inférieurs  est  facile,  à  condition  toutefois 
d'y  songer.  Il  n'est  basé,  ainsi  que  nous  l'avons  déjà  indiqué,  ni  sur 
la  douleur  et  l'impotence  se  produisant  au  bout  d'un  certain  temps 
pendant  la  marche,  ni  sur  la  disparition  complète  des  phénomènes 
par  le  repos.  Ce  sont  là  des  caractères  communs  à  la  claudication 
intermittente,  qu'elle  soit  d'origine  périphérique  ou  d'origine  médul- 
laire. Ce  diagnostic  repose  tout  entier  et  uniquement  sur  les  caractères 
suivants  :  l'intégrité  des  battements  des  artères  des  membres  infé- 
rieurs qui  sont  toujours  intactes  dans  la  claudication  intermittente 
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d'origine  médullaire  et,  dans  celle  dernière  affeclion,  comme 
corollaire  de  la  [)roposilion  précédente,  l'absence  complète  de  toute 
espèce  de  troubles  vaso-moteurs  —  cyanose,  refroidissement  de  la 
peau.  —  Cette  absence  des  battements  artériels  et  ces  phénomènes 
vaso-moteurs  sont,  en  efîet,  caractéristiques  de  la  claudication  inter- 
mittente par  artérite  périphérique. 

Si  on  ajoute  à  ces  éléments  de  diagnostic  difl'érenliel  ce  fait  que, 
dans  la  claudication  intermittente  de  la  moelle  épinière,  les  réflexes 
palellaires  et  achilléens  sont  exagérés,  que  la  trépidation  spinale,  si 
elle  n'existe  pas  en  général  au  repos,  est  toujours  très  accusée  lorsque 
l'on  fait  marcher  le  malade  jusqu'à  ce  que  la  «  claudication  »  se 
produise,  que  dans  ces  conditions  on  obtient  parfois  le  signe  de 
Babinski,  qu'enfin  il  existe  toujours  des  symptômes  vésicaux  sous 
forme  de  mictions  impérieuses,  ainsi  que  des  troubles  du  côté  des 
fonctions  génitales,  si,  dis-je,  on  tient  compte  de  tous  ces  éléments, 
le  diagnostic  de  la  claudication  intermittente  de  la  moelle  épinière 
sera  toujours  facile  à  établir. 

Le  pronostic  de  la  claudication  intermittente  de  la  moelle  épinière 
est  des  plus  sérieux.  Méconnue  et  par  consé(|uent  non  traitée,  elle 
aboutit  fatalement  après  un  temps  plus  ou  moins  long  à  la  paraplégie 
spasmodique. 

La  ponction  lombaire  peut  fournir,  en  cas  de  doute,  des  rensei- 
gnements des  plus  intéressants.  La  lymphocytose  du  liquide  céphalo- 
rachidien  permet  d'éliminer  un  certain  nombre  datrections  dans 
lesquelles  elle  fait  régulièrement  défaut  :  tels  le  mal  de  Pott,  le 
cancer  vertébral,  les  tumeurs  des  méninges.  On  devra  donc  avoir 
recours  à  la  ponction,  soit  à  la  période  prémonitoire,  lorsque  la 
nature  organique  ou  fonctionnelle  des  symptômes  observés  ne  se 
dégage  pas  nettement  du  simple  examen  clinique,  soit  à  la  période 
de  paraplégie,  lorsqu'il  subsiste  quelque  hésitation  sur  son  origine. 

Si  le  séro-diagnostic  de  la  syphilis  devient  un  jour  une  méthode 
pratique,  il  devra  être  utilisé  lorsqu'il  est  impossible  de  s'assurer  des 
antécédents  par  l'examen  et  l'interrogatoire  du  malade. 

ÉVOLUTION.  —  MARCHE.  —  PRONOSTIC.  —  Oue  la  syphilis  spinale 
ail  eu  un  début  brusque  ou  une  évolution  progressive,  elle  se  mani- 
feste presque  toujours  tôt  ou  lard  par  de  la  paraplégie  spasmodicpie  : 
dans  le  premier  cas,  la  paraplégie,  tout  d'abord  flasque,  devient 
spasmodique  :  dans  le  second,  la  paraplégie  est  d'emblée  spasmodique. 

Nous  avons  exposé  au  chapitre  de  la  symptomatologie  les  divers 
degrés  d'intensité  que  peut  atteindre  la  paraplégie  spasmodicpie, 
depuis  l'impotence  absolue  jusqu'à  la  simple  raideur  des  jambes 
qui  s'accentue  pendant  la  marche.  Les  troubles  vésicaux  sont  ordi- 
nairement moins  tenaces  et  peuvent  rétrocéder  plus  ou  moins  com- 
plètement. Certains  malades  ne  conservent  qu'un  peu  de  lenteur  de 
la  miction  ou  des  besoins  trop  impérieux. 
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Dès  le  commencement  de  la  maladie,  il  est  extrêmement  difficile 
de  prévoir  quelle  sera  sa  marche  ultérieure  :  les  ictus  les  plus 
brusques  et  les  paraplégies  flasques  les  plus  complètes  ne  laissent 
parfois  après  elles  que  des  infirmités  fort  légères.  Inversement,  des 
débuts  moins  soudains  et  moins  solennels  ne  sont  que  le  prélude 
d'accidents  paralytiques  d'une  extrême  gravité.  Il  ne  faut  pas 
s'appuyer  sur  ces  cas  exceptionnels  pour  établir  le  pronostic,  mais 
il  faut  les  avoir  présents  à  l'esprit  et  faire  quelques  réserves  dans  les 
cas  qui  paraissent  les  plus  alarmants. 

Lorsque  la  paraplégie  flasque  du  début  est  complète,  que  les 
troubles  sphinctériens  et  les  troubles  de  la  sensibilité  sont  très 
accentués,  le  pronostic  est  sérieux,  la  paraplégie  sera  durable, 
l'infirmité  importante.  11  devient  grave,  même  quoad  vilam  si  les 
escarres  apparaissent  et  si  la  fièvre  s'allume;  la  mort  survient  dans 
l'espace  de  quelques  jours  ou  de  quelques  semaines,  du  fait  de  la 
septicémie,  à  moins  qu'elle  ne  soit  la  conséquence  d'accidents 
bulbaires. 

Au  contraire,  si  les  troubles  de  la  sensibilité  sont  peu  accusés,  le 
pronostic  est  moins  sévère,  même  si  la  paraplégie  est  complète  au 
début,  et,  sans  espérer  la  reslilutio  ad  inter/nim,  on  est  en  droit 
de  compter  sur  une  amélioration  considérable.  Mais,  néanmoins, 
dans  l'immense  majorité  des  cas,  le  malade  reste  jusqu'à  la  fin  de  sa 
vie  un  paraplégique  spasmodique. 

Le  pronostic  dépend  encore  de  la  localisation  :  la  myélomalacie 
de  la  région  cervicale  est  plus  grave  que  toute  autre,  en  raison  des 
troubles  respiratoires  qu'elle  est  susceptible  d'occasionner.  Le 
ramollissement  de  la  région  lombaire,  par  les  troubles  trophiques 
qu'il  entraîne,  est  plus  redoutable  que  celui  de  la  région  dorsale. 

La  paraplégie  à  évolution  progressive  est  parfois  d'un  pronostic 
moins  grave,  mais  ce  n'est  pas  toujours  le  cas. 

Il  est  assez  difficile  d'établir  la  statistique  de  la  mortalité  dans  la 
syphilis  spinale  ;  d'après  Gilbert  et  Lion,  elle  serait  de  •29,5  p.  100; 
mais  cette  statistique  s'appuie  uniquement  sur  132  cas  de  syphilis 
précoce.  Il  semble  que  la  syphilis  spinale  précoce  soit  plus  grave 
que  celle  qui  survient  à  une  période  plus  avancée  de  l'infection 
syphilitique.  Parmi  les  23  cas  inédits  qu'a  publiés  Sottas  dans  sa 
thèse,  9  cas  se  sont  terminés  par  la  mort,  un  seul  par  la  guérison 
presque  complète  ;  il  est  vrai  que,  suivant  la  remarque  de  cet  auteur, 
il  a  surtout  recherché  les  formes  graves.  Il  faudrait  tenir  également 
compte  des  cas  dans  lesquels  le  traitement  mercuriel  a  pu  être 
institué  h  temps,  soit  pendant  la  période  prémonitoire,  soit  dès  le 
début  des  accidents  graves. 

TRAITEMENT.  —  Les  accidents  médullaires  de  la  syphilis  se 
développant  de  préférence  chez  des  sujets  dont  le  traitement  a  été 
nul  ou  incomplet,  on  doit  en  déduire  une  fois  de  plus  la  nécessité 
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de  prescrire  un  traitement  méthodique  et  sévère  à  tous  ceux  qui  ont 
contracté  la  maladie.  C'est  le  traitement  préventif. 

Le  traitement  curatif  est  celui  qu'on  institue  au  moment  même 
où  se  manifestent  les  premiers  symptômes  de  la  paraplégie  syphili- 
tique. Il  sera  d'autant  plus  efficace  qu'il  aura  été  institué  plus  près 
du  début;  d'autre  part,  les  chances  de  succès  ne  sont  pas  absolument 
les  mêmes,  quelle  que  soit  la  marche  de  la  maladie,  quel  que  soit 
l'âge  du  sujet. 

Lorsqu'elle  est  prise  à  temps,  la  syphilis  spinale  à  marche  rapide 
survenant  chez  un  sujet  jeune,  à  une  époque  relativement  rapprochée 
de  l'accident  initial,  est  plus  accessible  au  traitement  spécifique  que 
la  syphiUs  à  évolution  lente  et  progressive,  et  frappant  un  sujet  plus 
âgé,  longtemps  après  les  premiers  accidents.  En  résumé,  sujet  jeune, 
syphilis  récente,  évolution  rapide,  voilà  les  trois  conditions  les  plus 
favorables  pour  obtenir  de  bons  elfets  du  traitement;  les  conditions 
inverses  sont  les  plus  défavorables. 

Mais,  encore  une  fois,  il  faut  agir  tôt,  il  faut  agir  vite.  Il  est 
indispensable  de  bien  connaître  les  symptômes  de  la  période  prémo- 
nitoire de  la  paraplégie  syphilitique  à  début  brusque  :  la  rachialgie 
nocturne,  les  troubles  sphinctériens,  la  claudication  intermittente. 
Si  on  intervient  à  cette  période,  c'est-à-dire  à  un  moment  où  la 
syphilis  n'a  pas  encore  fixé  son  choix  sur  telle  ou  telle  partie  du 
névraxe,  on  arrête  définitivement  le  processus  morbide  dans  son 
évolution  et  on  évite  ainsi  la  paraplégie.  Alors  même  qu'on  serait 
appelé  auprès  du  malade  immédiatement  après  l'apparition  des 
accidents  paralytiques,  on  ne  doit  pas  désespérer  d'obtenir  sinon  la 
guérison,  du  moins  une  amélioration  très  notable.  D'ailleurs,  dans 
l'évolution  de  la  syphilis  abandonnée  à  elle-même,  on  voit  quelque- 
lois  dans  les  antécédents  de  sujets  devenus  paraplégiques  par  la 
suite  qu'ils  ont  eu  des  attaques  de  paraplégie  intermittente  dispa- 
raissant et  reparaissant  à  plusieurs  reprises  avant  que  la  paralysie 
ne  devienne  définitive  ;  la  paraplégie  à  laquelle  on  assiste  ne  répond 
peut-être  qu'à  une  syncope  de  la  moelle  et  non  à  un  ramollissement 
irréparable  :  c'est  une  raison  de  plus  pour  prescrire  le  traitement 
spécifique  avec  confiance.  Lorsque  la  paraplégie  remonte  déjà  à 
plusieurs  jours,  les  chances  de  succès  diminuent  considérablement; 
malgré  cela  il  faut  agir,  dans  le  but  de  limiter  le  champ  des  lésions 
destructives,  d'empêcher  la  formation  de  nouveaux  foyers  d'arlérite, 
de  prévenir  la  diffusion  de  la  méningite  et  les  dangers  de  ses  locali- 
sations sur  certains  organes,  tels  que  le  bulbe. 

Lorsque  la  syphilis  de  la  moelle  alTecte  l'allure  clinique  de  la 
paraplégie  à  évolution  lente,  les  résultats  thérapeutiques  sont 
ordinairement  beaucoup  moins  brillants,  et  cela  se  conçoit  aisé- 
ment, si  on  réfléchit  que  les  lésions  sont  depuis  longtemps  en 
évolution  lorsque  le  malade  vient  consulter;  mais  ici,  comme  pour  la 


SYPHILIS  MÉDULLAIRE.  34—331 

forme  précédente,  plus  tôt  on  intervient,  plus  on  a  de  chances  de 
réussir. 

Quel  que  soit  l'âge  de  la  paralysie  spinale  syphilitique,  il  faudra 
donc  toujours  prescrire  le  traitement  spécifique,  qui  s'adresse  en 
même  temps  à  la  localisation  médullaire  et  à  la  maladie  en  général. 
Nous  ferons  cependant  remarquer  en  passant  qu'il  est  rare  d'observer 
d'autres  manifestations  de  la  syphilis  tertiaire  ou  même  des  accidents 
parasyphilitiques,  chez  les  malades  qui  ont  été  frappés  de  paraplégie 
syphilitique. 

Le  mercure  et  l'iodure  de  potassium  doivent  être  donnés  simul- 
tanément. Le  mercure  sera  administré  sous  forme  de  frictions  ou 
d'injections;  lorsque  l'intervention  doit  être  hâtive  et  que  le  malade 
est  résistant,  les  injections  de  calomel,  à  la  dose  de  5  à  10  centi- 
grammes, constitueront  le  procédé  de  choix;  si  la  deuxième  condi- 
tion n'est  pas  remplie,  les  injections  quotidiennes  de  sels  solubles 
leur  seront  préférées.  L'huile  grise,  dont  l'action  est  plus  lente,  doit 
être  réservée  à  une  période  plus  avancée  de  la  maladie,  pour  conso- 
lider les  résultats  acquis  et  prévenir  une  nouvelle  offensive.  Les  fric- 
tions mercurielles,  dont  Taclion  thérapeutique  est  excellente  lorsque 
les  frictions  sont  bien  faites,  devront  être  prescrites  à  la  dose  de  <)  à 
8  grammes  par  jour  pendant  dix  à  quinze  jours  pour  commencer. 
L'iodure  de  potassium  sera  prescrit  à  la  dose  de  2  à  5  et  6  grammes 
par  jour;  des  doses  plus  élevées,  8,  10  grammes  et  même  davantage, 
•seront  même  utilement  recommandées,  lorsque  le  médicament  est 
bien  toléré. 

Les  soins  hygiéniques  et  de  propreté  devront  être  scrupuleusement 
•observés  et  ainsi  on*  évitera  les  escarres  ;  de  même  les  malades  seront 
sondés  avec  la  plus  stricte  asepsie,  afin  d'éviter  les  infections  vési- 
cales  et  rénales. 

Dans  certaines  localisations  de  la  syphilis,  en  particulier  les  loca- 
lisations radiculaires,  lombaires  et  cervicales,  le  traitement  élec- 
Irique  luttera  efficacement  contre  l'atrophie  musculaire. 

Lorsque  la  paraplégie  est  devenue  spasmodique  ou  tend  à  le 
'devenir,  les  bains,  les  massages  très  légers  et  surtout  les  mouve- 
ments passifs  sont  les  meilleurs  moyens  de  lutter  contre  la  contracture. 

Les  méthodes  de  rééducation  ne  doivent  pas  être  négligées;  elles 
corrigent  l'incertitude  des  mouvements  et  un  certain  degré  d'inhabi- 
leté qui  accompagne  les  premières  tentatives  de  marche.  Elles  sont 
«très  utiles  chez  beaucoup  de  sujets  qui,  bien  que  très  améliorés,  sont 
devenus  phobiques  et  n'osent  pas  demandera  leurs  jambes  tout  ce 
qu'elles  peuvent  donner. 

Les  cures  thermales,  les  bains  sulfureux  sont  doublement  indiqués, 
d\i  fait  de  la  nature  de  la  maladie  et  de  leur  action  calmante. 
Elles  apportent  quelque  soulagement  aux  malades  lorsqu'ils  se 
plaignent  presque  continuellement  de  paresthésie  dans  les  membres 
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inférieurs  (engourdissement,  sensations  de  constriclion,  de  crampes, 
d'élau,  de  recroquevillement,  etc.).  Ces  sensations  sont  particulière- 
ment rebelles  à  toute  thc^rapeutique.  Les  médicaments  nervins  seront 
de  quelque  utilité,  de  même  que  les  méthodes  dérivatives  (applica- 
tions de  pointes  de  feu  sur  la  colonne  vertébrale)  ou  sédatives  (appli- 
cations (le  courants  continus  sur  la  même  région). 

SYPHILIS    HÉRÉDITAIRE. 

HISTORIQUE.  —  La  syphilis  héréditaire  de  la  moelle  présente  de 
nombreuses  analogies  avec  la  syphilis  de  Tadulte,  tant  dans  ses 
manifestations  cliniques  que  dans  ses  lésions  anatomiques.  Lhérédo- 
syphilis  se  diffuse  peut-être  davantage  sur  les  centres  nerveux  que  la 
syphilis  acquise,  et  il  est  plus  rare  quelle  frappe  la  moelle  sans  avoir 
endommagé  antérieurement  ou  simultanément  le  cerveau;  certains 
auteurs  prétendent  même  que  la  moelle  n'est  jamais  atteinte  isolément 
et  que  l'encéphale  est  toujours  plus  sérieusement  affecté  qu'elle 
(Siemerling). 

Dans  plus  d'une  observation,  les  troubles  médullaires  ont  sans 
doute  passé  inaperçus,  noyés  en  quelque  sorte  dans  le  complexus 
symplomatique  de  la  syphilis  cérébrale,  et  pour  un  très  grand  nombre 
de  cas  il  serait  plus  juste  de  parler  de  syphilis  cérébro-spinale  que  de 
syphilis  cérébrale  ou  de  syphilis  médullaire. 

C'est  pourquoi  nos  connaissances  sur  la  syphilis  héréditaire  de  la 
moelle  sont  de  date  plus  récente  que  celles  qui  concernent  Ihérédo- 
syphilis  des  centres  nerveux  :  les  accidents  nerveux  dus  à  la  localisa- 
lion  de  la  syphilis  héréditaire  sur  le  cerveau,  les  convulsions, 
Tépilepsie,  les  troubles  de  l'intelligence,  la  cécité  et  la  surdité  étaient 
déjà  de  notion  courante  lorsque  parurent  les  premières  publications 
sur  les  localisations  spinales  de  la  syphilis  héréditaire. 

C'était  déjà  l'opinion  exprimée  par  Fournier  en  18.S6  dans  ses 
leçons  sur  la  syphilis  héréditaire  tardive.  «  Autant  les  documents 
relatifs  au  sujet  dont  nous  poursuivons  l'étude  sont  nombreux  et 
précis  en  ce  qui  concerne  les  affections  du  cerveau,  autant  ils 
deviennent  rares  et  vagues  relativement  à  celles  de  la  moelle  qui 
doivent  nous  occuper  actuellement.   » 

Antérieurement  à  cette  date  (  188(1),  comme  le  fait  remarquer  Gilles 
delà  Tourette,  il  n'existait  f|ue  quelques  faits  écourtés  d'Ilutchinson, 
II.  Jackson,  Bartlett,  et  dans  certaines  observations,  analogues  à 
celles  de  Laschewitch  et  de  Fournier,  les  troubles  médullaires 
n'étaient    dus  qu'à  une  compression  par  une  hyperostose  vertébrale. 

Avec  le  travail  de  Siemerling  LSS9)  l'atteulion  est  attirée  sur  la 
syphilis  cérébro  spinale,  mais,  comme  nous  le  faisions  déjà  remar- 
quer plus  haut,  cet  auteur  met  en  doute  les  localisations  isolées  de  la 
syphilis  héréditaire  sur  la  moelle. 


SYPHILIS    HEREDITAIRE.  34—333 

Dans  la  plupart  des  articles  et  des  mémoires  qui  traitent  de  ce 
sujet,  on  cite  comme  exemple  de  lésions  syphilitiques  héréditaires  de 
la  moelle  une  observation  de  Potain  et  deux  de  Henoch.  En  1894, 
Volpert  consacre  sa  thèse  à  une  étude  d'ensemble  de  la  question 
dont  il  fait  une  esquisse  générale;  mais  ce  n'est  qu'en  1896  que 
Gilles  de  la  Tourette  essaie  de  fixer  la  symptomatologie  de  la 
syphilis  héréditaire  de  la  moelle,  et  une  année  plus  tard  il  inspire  la 
thèse  de  G asne  (1897). 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  Date  d'apparîtioii.—  La  syphilis  héré- 
ditaire frappe  la  moelle  à  trois  périodes  dilïerentes  :  la  vie  intra- 
utérine,  l'enfance,  l'âge  adulte.  Suivant  l'époque  de  son  apparition, 
elle  est  congénitale,  précoce  ou  tardive. 

En  ce  qui  concerne  la  syphilis  congénitale,  il  y  a  lieu  de  distinguer 
un  premier  groupe  d'enfants  mort-nés  à  terme  ou  avant  terme,  ou 
bien  encore  d'enfants  qui  n'ont  survécu  que  quelques  jours  ou 
quelques  semaines,  et  un  deuxième  groupe  qui  comprend  des  enfants 
vivants  dont  la  syphilis  médullaire  remonte  à  la  vie  intra-utérine. 
Seul  ce  second  groupe  olTre  un  réel  intérêt  clinique,  le  premier 
n'étant  utile  à  connaître  qu'au  point  de  vue  de  l'anatomie  pathologique. 

A.  Syphilis  congénitale.  —  Comme  appartenant  à  cette  caté- 
gorie, Gilles  de  la  Tourette  ne  compte  qu'une  observation  personnelle 
publiée  en  collaboration  avec  Fournier.  Le  tableau  clinique  était 
celui  de  la  maladie  de  Little  ou  rigilité  spasmodique  congénitale. 

Chez  cet  enfant  né  de  parents  syphilitiques,  à  la  paralysie  appa- 
rente des  premiers  mois,  portant  sur  presque  tous  les  muscles  des 
membres  et  du  tronc,  avait  succédé  une  rigidité  spasmodique  s'atté- 
nuant  de  plus  en  plus  aux  membres  supérieurs,  de  sorte  qu'à  l'âge 
de  quatre  ans  ceux-ci  pouvaient  être  considérés  comme  à  peu  près 
indemnes  de  tout  phénomène  spasmo-paralytique.  Mais  la  rigidité 
spasmodique  persistait  très  accentuée  aux  membres  inférieurs.  Les 
troubles  cérébraux  ont  toujours  fait  défaut  et  l'intelligence  était 
remarquablement  développée.  La  paraplégie  s'est  très  notablement 
améliorée  sous  l'influence  d'un  traitement  longtemps  poursuivi. 

Cette  observation,  quoique  isolée,  est  intéressante  à  beaucoup 
d'égards  et  au  premier  chef  parce  qu'elle  met  en  lumière  le  rôle  de 
la  syphilis  dans  l'étiologie  de  la  maladie  de  Little  ;  mais,  en  l'absence 
de  vérification  anatomique  et  malgré  les  très  grandes  probabilités 
qui  plaident  en  faveur  d'une  localisation  médullaire,  surtout  si  on 
compare  ce  cas  à  ceux  qui  ont  été  publiés  par  l'un  de  nous  et 
dans  lesquels  la  lésion  était  uniquement  et  exclusivement  médullaire 
[J.  Dejerine  (1903)],  il  est  impossible  d'affirmer  que  dans  le  cas  de 
Gilles  de  la  Tourette  et  Fournier  la  lésion  initiale  s'était  localisée 
uniquement  ou  exclusivement  sur  la  moelle. 

B.  Syphilis  précoce  ou  tardive.  —  Elle  atï'ecte  diverses  formes 
cliniques  suivant  la  localisation  des  lésions  sur  tel  ou  tel  étage  de  la 
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moelle  :  région  cervicale,  région  dorso-lombaire,  région  de  la  queue 
de  cheval,  ou  bien  encore  suivant  leur  prédominance  sur  lel  ou  lel 
système  de  faisceaux  :  lorsque  les  cordons  postérieurs  sont  plus- 
intensivement  envahis  que  les  autres  faisceaux  de  la  moelle,  le  tableau 
clinique  présente  quelques  analogies  symptomatiques  avec  le  tabès: 
d'où  la  forme  pseudo-labétique.  Il  est  toutefois  nécessaire  d'insister 
sur  un  fait  important,  à  savoir  la  fréquence  du  signe  d'Argyll- 
Robertson  dans  la  syphilis  médullaire  héréditaire. 

Les  formes  purement  médullaires  de  la  syphilis  héréditaire  ner- 
veuse sont  plutôt  rares  et  le  plus  souvent  on  se  trouve  en  présence- 
de  formes  cérébro-spinales. 

FoRAMis  cÉRKBRo-spiNALES.  —  Ccs  formcs  sout  Ordinairement  très 
riches  en  symptômes,  et  il  est  difficile  de  faire  la  part  exacte  des 
symptômes  spinaux  et  des  symptômes  cérébraux.  Parmi  ceux-ci,, 
sont  les  convulsions,  les  crises  d'épilepsie,  les  troubles  de  l'intelli- 
gence, du  langage  et  de  la  parole,  les  paralysies  des  nerfs  crâniens- 
et  en  particulier  les  paralysies  oculaires  et  la  paralysie  faciale, 
l'hémiplégie,  les  contractures.  Les  symptômes  spinaux  sont  moins- 
nets  :  on  met  plus  volontiers  la  moelle  en  cause  lorsque  la  paraplé- 
gie avec  contracture  des  membres  inférieurs  est  très  prononcée, 
tandis  que  la  motilité  des  membres  supérieurs  est  relativement 
respectée.  La  coexistence  d'une  paraplégie  spasmodique  des  membres 
inférieurs  avec  une  paralysie  spasmodique  d'un  membre  supérieur 
ne  peut  guère  s'expliquer  que  par  l'association  de  lésions  cérébrales 
et  spinales.  Les  douleurs  viscérales,  les  douleurs  dans  les  membres,, 
les  atrophies  musculaires  sont  de  sérieux  indices  de  la  participation 
de  la  moelle. 

Forme  cervicale.  —  Les  lésions  siègent  ordinairement  très  haut 
sur  la  moelle  cervicale;  c'est  pourquoi  elles  donnent  lieu  à  une  qua- 
driplégie  (observations  de  Hutchinson  et  de  Jackson,  de  Bartels)  qui 
n'atteint  pas  fatalement  les  quatre  membres  au  même  degré;  l'un 
des  membres  supérieurs  est  par  exemple  relativement  épargné 
(observation  de  Gasne).  11  est  plus  exceptionnel  que  les  membres^ 
supérieurs  soient  seuls  pris  (llenoch). 

Dans  la  grande  majorité  des  cas,  les  membres  supérieurs  sont 
moins  paralysés  que  les  membres  inférieurs. 

La  paralysie  est  ordinairement  spasmodique  et  s'accompagne  de 
contracture,  d'exagération  des  réflexes,  de  trépidation  épileptoïde. 

Dans  quelques  observations,  l'atrophie  musculaire  des  meml)res 
supérieurs  est  signalée  (llenoch).  Les  attitudes  vicieuses  de  la  tète 
figurent  dans  quelques  observations. 

Les  troubles  de  la  sensibilité  sont  subjectifs  ou  objectifs.  Subjectifs, 
ce  sont  des  douleurs  en  ceinture,  des  douleurs  lancinantes  dans  les 
membres,  des  pareslhésies,  des  sensations  de  fourmillement  ou  d'en- 
gourdissement. Objectifs,  ce  sont  des  hyperesthésies  ou  des  anesthé- 
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sies  ;  Tanesthésie  est  rarement  complète  ;  ce  sont  souvent  desdysesthé- 
sies,des  retards  dans  la  transmission,  des  perversions  de  la  sensibilité. 

Le  fonctionnement  des  sphincters  et  des  réservoirs  est  habituel- 
lement troublé,  les  mictions  sont  lentes,  pénibles  ;  il  y  a  de  la  rétention 
d'urine.  Dans  les  formes  graves,  des  escarres  apparaissent  au 
sacrum,  aux  trochanters,  aux  talons,  voire  même  aux  coudes. 

Les  viscères  eux-mêmes  ne  restent  pas  toujours  indemnes  ;  les 
crises  gastriques  ont  été  observées. 

Cet  ensemble  est  tout  à  fait  comparable  à  la  forme  correspondante 
de  la  méningo-myélite  syphilitique  de  l'adulte. 

De  même  que  dans  la  période  prémonitoire  de  cette  affection,  on 
voit  souvent  la  syphilis  osciller  plus  ou  moins  longtemps  sur  toute 
la  hauteur  de  l'axe  cérébro-spinal  avant  de  se  fixer  sur  la  moelle;  de 
même  on  relève  dans  les  antécédents  des  hérédo-syphililiques  des 
accidents  qui  ne  laissent  aucun  doute  sur  l'existence  de  lésions  encé- 
phaliques. Ce  sont  :  les  convulsions  de  l'enfance,  des  crises  d'épi- 
lepsie,  ou  même,  dans  une  proximité  plus  immédiate,  des  vertiges,  de 
l'embarras  de  la  parole,  de  la  parésie  de  l'hypoglosse  ou  d'autres  nerfs 
bulbaires,  du  facial  ou  du  trijumeau,  des  paralysies  transitoires  des 
nerfs  oculaires  avec  de  la  diplopie  momentanée,  sans  compter  les 
céphalées  à  exacerbation  nocturne,  les  vomissements.  Comme  ces 
signes  sont  fugaces  ou  peu  accentués  par  rapport  aux  symptômes 
spinaux,  ils  restent  au  second  plan;  ils  prouvent  cependant  que  la  syphi- 
lis n'est  pas  aussi  étroitement  cantonnée  qu'elle  le  paraît  au  premier 
abord  etqu'ellea  une  tendance  à  diffusersurtoutl'axe  cérébro-spinal. 

Forme  DORso-LOMBAmE.  —  Le  tableau  clinique  est  alors  exactement 
superposable  à  celui  de  la  paraplégie  spasmodique  syphilitique  de 
l'adulte  à  marche  lente;  suivant  les  degrés,  on  a  affaire  à  une  para- 
plégie complète  avec  contracture  ou  à  une  paraplégie  légère  avec 
démarche  si)asmodique. 

Il  est  inutile  d'insister  sur  cette  forme,  tant  elle  est  comparable  à 
celle  de  l'adulte  :  on  y  retrouve  les  mêmes  troubles  de  la  sensibilité, 
des  sphincters,  etc. 

Autres  formes  plus  rares.  —  Gilles  de  la  Tourelte  rapporte  un 
cas  dans  lequel  l'insensibilité  était  presque  complète  au  pourtour  de 
l'anus,  au  périnée  et  au  niveau  des  parties  génitales,  tandis  qu'il 
n'existait  qu'un  engourdissement  dans  tout  le  segment  inférieur  du 
corps.  L'insensibilité  du  vagin,  du  rectum,  de  la  vessie  était  égale- 
ment complète:  il  existait  une  paralysie  complète  des  réservoirs.  Les 
réflexes  rotuliens  étaient  très  forts,  surtout  à  gauche  où  il  existait 
un  léger  degré  de  trépidation  spinale.  Le  signe  de  Romberg  se 
manifestait,  les  pieds  joints,  les  yeux  fermés.  Gilles  de  la  Tourette 
conclut  à  une  localisation  de  la  syphilis  héréditaire  tardive  sur 
la  queue  de  cheval.  En  l'absence  d'autopsie,  il  est  difficile  d'affirmer 
que  le  cône  terminal  n'était  pas  compris  dans  la  lésion. 
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Dans  quelques  observations,  l'alrophie  musculaire  est  le  phéno- 
mène le  plus  marquant  ou  du  moins  il  acquiert  une  intensité  (jui  le 
met  en  relief*  llenoch,  Ilammond,  Raymond,  :  on  a  groupé  ces  obser- 
vations sous  le  nom  de  forme  amijolrophique. 

De  môme,  l'incoordination  a  été  quelquefois  signalée;  lorsqu'elle 
coïncide  avec  des  douleurs  dans  les  membres  et  des  modifications 
importantes  de  la  sensibilité,  la  maladie  rappelle  à  certains  égards 
le  labcs  :  d'où  la  forme  pseudolabélique.  Quant  au  tabès  vrai  des 
hérédo-syphilitiques,  il  sera  étudié  au  chapitre  du  tabès. 

L'authenlicilé  de  la  sclérose  en  plaques  chez  leshérédo-syphililiques 
n'est  pas  encore  démontrée  et  les  cas  décrits  comme  tels  appar- 
tiennent plus  vraisemblablement  à  la  sclérose  cérébrale.  Enfin,  la 
syphilis  héréditaire  delà  moelle  joue  peut-être  un  rôle  dans  la  patho- 
génie de  certains  pieds  bots,  du  spina  bifida,  et  même  de  la  luxation 
congénitale  de  la  hanche.  Les  rapports  de  ces  diverses  affections  avec  la 
syphilis  paraissent  établis  par  plusieurs  observations;  n'est-ce  pas  par 
l'intermédiaire  des  lésions  médullaires  que  la  syphilis  interviendrait? 

ÉTIOLOGIE.  —  Les  cas  précoces  sont  les  plus  fréquents;  ils  débutent 
dans  les  premiers  mois,  du  quatrième  au  cinquième  mois  (Ilutchin- 
son  et  Jackson),  ou  dans  les  premières  années  Money,  FoQrnierj,ou 
môme  à  six,  huit  ou  douze  ans. 

Les  cas  tardifs  sont  relativement  fréquents  comparativement  à  la 
fréquence  de  la  syphilis  héréditaire  tardive  en  général;  il  est  évidem- 
ment plus  délicat  d'affirmer  que  l'hérédo-syphilis  est  seule  en  cause, 
quand  on  se  trouve  en  présence  de  sujets  âgés  de  vingt-six,  trente- 
quatre  et  même  quarante-huit  ans:  on  est  tenté  d'incriminer  la 
syphilis  acquise. 

11  paraît  pourtant  bien  démontré  par  quelques  observations  très 
scrupuleusement  recueillies  que  les  manifestations  nerveuses  tle  la 
syphilis  héréditaire  peuvent  avoir  lieu  à  un  âge  aussi  avancé. 

Dans  presque  toutes  les  observations,  la  syphilis  dupèreest  notée, 
et,  lorsque  la  syphilis  de  la  mère  est  reconnue,  celle  du  père  l'est 
également. 

On  est  moins  bien  renseigné  sur  l'âge  de  l'infection  des  parents 
et  sur  les  circonstances  qui  favorisent  l'apparition  des  accidents  ner- 
veux ;  ce  sujet  comporte  toute  une  série  de  problèmes  (jui  se  posent 
pour  toutes  les  manifestations  de  l'hérédo-syphilis  en  général. 

MARCHE.— ÉVOLUTION.— PRONOSTIC  — Ledébuldes  manifesta- 
tions spinales  de  l'hérédo-syphilisesl  ordinairement  lent.  Ilest  annoncé 
par  des  douleurs  localisées  dans  le  rachis  ou  irradiées  dans  les 
membres.  Elles  s'exacerbent  la  nuit,  mais  elles  sont  moins  vives  que' 
celles  qui  annoncent  souvent  la  paraplégie  syphilitique  de  l'adulte  : 
elles  consistent  plutôt  en  sensations  d'engourdissement  ou  de  four- 
millements. 

Plus  rarement,  le  début  est  brusque  (Gasne,  Bâche),  comme  dans 
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la  paraplégie  apoplectiforme  de  l'adulte.  Il  peut  nôtre  que  rapide, 
l'apparition  successive  des  symptômes  se  précipitant  dans  l'espace 
de  quelcjues  heures.  Enfiu,  il  est  parfois  difficile  de  préciser  le  mo- 
ment exact  auquel  s'est  installée  la  paralysie:  les  parents  s'en  aper- 
çoivent lorsque  l'enfant  esquisse  les  premiers  pas,  tandis  que  la 
maladie  remonte  à  la  naissance  ou  même  à  la  vie  intra-utérine. 

Abandonnés  à  eux-mêmes,  les  accidents  de  la  syphilis  héréditaire 
de  la  moelle  évoluent  généralement  vers  la  chronicité,  et  le  malade 
devient  un  infirme  à  des  degrés  divers;  la  paraplégie  peut  être  com- 
plète avec  une  contracture  extrêmement  prononcée;  chez  d'autres, 
elle  n'entrave  pas  la  marche,  mais  celle-ci  est  difficile,  spasmodique, 
sautillante;  chez  d'autres  encore,  elle  n'est  qu'ébauchée,  les  jambes 
se  raidissent  un  peu  pendant  la  marche  ou  la  course,  et  c'est  tout. 

Les  amyotrophies  sont  plus  graves  et  n'ont  guère  de  tendance  à 
s'améliorer,  lorsqu'elles  sont  dues  à  la  destruction  des  cellules  des 
cornes  antérieures  de  la  moelle  ;  peut-être  seraient-elles  davantage 
curables  lorsque  la  lésion  causale  occupe  les  racines  antérieures. 

Toutefois,  il  ne  faut  pas  se  hâter  de  conclure  à  l'incurabilité  des 
paralysies;  tout  d'abord  elles  peuvent  n'être  que  transitoires,  passa- 
gères et,  suivant  la  remarque  de  Friedmann,  l'hérédo-syphilis  de  la 
moelle  ne  se  fixe  pas  du  premier  coup  sur  la  région  qu'elle  doit 
anéantir  :  de  même  que  la  syphilis  de  l'adulte  oscille  d'un  point  à 
un  autre  de  l'axe  cérébro-spinal  et  que  la^  paraplégie  est  souvent 
précédée  de  paralysies  éphémères  des  nerfs  crâniens  ou  de  syncopes 
de  la  moelle,  de  même  les  premières  attaques  de  l'hérédo-syphilis  ne 
sont  pas  poussées  à  fond  et  cessent  avant  de  laisser  après  elles  quelque 
chose  d'irréparable. 

Ces  retours  suivis  plusieurs  fois  de  guérison  sont  signalés  dans 
plus  d'une  observation.  D'autre  part,  les  accidents  les  plus  graves 
sont  susceptibles  de  céder  à  un  traitement  mercuriel,  surtout  lors- 
qu'il est  institué  à  temps  ;  mais,  alors  môme  que  la  guérison  défini- 
tive a  été  obtenue,  les  récidives  ne  sont  quelquefois  qu'une  question 
de  mois  ou  même  de  semaines.  Cet  acharnement  de  la  maladie  et 
ces  offensives  opiniâtres  se  voient  davantage  dans  la  syphilis  hérédi- 
taire que  dans  la  syphilis  acquise. 

Le  pronostic  est  déjà  très  sombre  par  les  infirmités  auxquelles 
expose  l'hérédo-syphilis  :  il  l'est  encore  dans  certains  cas  qaoad 
vitam,  la  mort  survient  alors  du  fait  de  l'infection  qui  prend  ses  ori- 
gines dans  les  escarres,  les  troubles  vésicaux  font  craindre  des  com- 
plications analogues.  Lorsque  le  bulbe  est  simultanément  atteint,  le 
dénouement  fatal  peut  survenir  brusquement  par  paralysie  du  cœur 
ou  de  la  respiration. 

DIAGNOSTIC.  —  11  est  loin  d'être  toujours  facile,  surtout  pour  la 
syphilis  héréditaire  tardive,  et,  comme  nous  le  faisions  remarquer  plus 
haut,  il  est  extrêmement  délicat  d'affirmer  qu'il  s'agit  de  syphilis 
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héréditaire  et  non  de  syphilis  acquise  ;  d'aulanl  plus  qu'une  enquête 
minutieuse,  ({ui  peut  donner  des  renseignements  précieux  lorsqu'il 
s'agit  d'un  enfant,  est  très  délicate  lorsqu'on  se  trouve  en  présence 
d'un  adulte.  Quoi  qu'il  en  soit,  il  faut  toujours  scruter  très  conscien- 
cieusement les  antécédents  héréditaires  el  personnels  du  malade  :  la 
connaissance  de  troubles  nerveux,  d'accidents  cérébraux,  de  para- 
lysies passagères  est  un  appoint  sérieux  en  faveur  de  la  syphilis.  Il 
faut  en  outre  toujours  rechercher  la  réaction  pu[)illaire  à  la  lumière 
frécjuemment  abolie  chez  ces  malades. 

Il  faut  rechercheravec  soin  les  au  très  stigmates  deThérédo-syphilis, 
les  lésions  cutanées,  les  cicatrices  des  fesses,  les  lésions  de  l'd'il,  la 
kératite  interstitielle,  les  déformations  des  os,  les  malformations  de 
la  tête,  du  voile  du  palais,  des  doigts,  les  dyslrophies  dentaires. 
Mais  leur  existence  ne  prouve  toujours  qu'une  seule  chose  :  Ihéré- 
do-syphilis:  elle  ne  prouve  pas  que  celle-ci  soit  la  cause  de  la  myé- 
lite :  il  y  a  des  probabilités  très  grandes,  presque  une  quasi-certi- 
tude pour  les  cas  précoces,  il  y  en  a  beaucoup  moins  pour  les  cas 
tardifs. 

Lorsqu'on  est  en  présence  d'un  enfant,  on  pourra  confondre  la 
syphilis  spinale  avec  la  maladie  de  Pariai  ou  pseudo-paralysie 
syphilitique  des  nouveau-nés,  causée  par  un  décollement  épiphysaire, 
dû  lui-même  à  une  ostéite  juxta-épiphysaire.  L'impotence  des 
membres  atteints  est  absolue  ou  partielle  et  en  imposerait  au  premier 
abord  pour  une  paralysie.  Mais  l'examen  des  membres,  leur  gonfle- 
ment au  voisinage  désarticulations,  la  douleur  à  la  pression,  exagérée 
par  les  mouvements  passifs,  lèveront  tous  les  doutes.  Du  reste,  l'erreur 
ne  serait  guère  préjudiciable,  puisque,  dans  les  deux  cas,  il  faut  avoir 
recours  au  mémo  traitement. 

Le  mal  de  Poil  donne  lieu  à  des  paralysies  qui  olï'rent  (juelque 
analogie  avec  celles  de  la  syphilis.  Lorsque  la  colonne  vertébrale  est 
déjà  déformée  el  douloureuse  à  la  pression.  la  confusion  sera  plus 
facilement  évitable. 

Il  est  également  très  utile  de  rechercher  les  autres  localisations 
nerveuses  de  la  syphilis:  de  même  on  examinera  les  organes  au  point 
de  vue  de  la  tuberculose.  Le  mal  de  Poil  sijphilili(jue,  dans  lequel  la 
moelle  est  comprimée  par  une  hyperoslose  gommeuse,  ne  peut  être 
(jue  soupçonné. 

Lors(iu"elle  a  une  tendance  naturelle  à  s'améliorer,  la  paraplégie  de 
la  syphilis  héréditaire  ressemble  beaucoup  à  la  maladie  de  Lillle  que 
plusieurs  auteurs  attribuent  à  une  naissance  avant  terme  et  que 
d'autres  mettent  sur  le  compte  d'un  accouchement  laborieux.  On  ne 
saurait  plus  soutenir  aujourd'hui  que  la  maladie  de  Little  est  due  à 
un  arrêt  simple  du  développement  du  faisceau  pyramidal;  elle  est 
toujours  causée  par  une  lésion  et,  dans  les  formes  pures,  la  lésion 
siège  souvent  dans  la  moelle  J.  I)ejerine\  Oue,  dans  certains  cas,  cette 
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lésion  soit  de  nature  syphilitique,  le  lait  n'a  rien  dinvraisemblable, 
mais  la  vraie  maladie  de  Little  se  distingue  des  paraplégies  syphi- 
litiques par  le  manque  de  diffusion  des  symptômes,  l'absence  de 
troubles  sphinctériens  et  d'altérations  de  la  sensibilité. 

La  forme  amyolrophiqne  devra  être  distinguée  de  la  paralysie 
infantile,  qui  s'installe  brusquement  au  milieu  d'un  appareil  infectieux 
et  fébrile. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  Les  lésions  de  la  syphilis  héré- 
ditaire sont  tout  à  fait  comparables  à  celles  de  la  syphilis  acquise  : 
elles  se  localisent  avec  une  très  grande  prédilection  sur  les  méninges 
et  les  vaisseaux,  elles  s'étendent  moins  souvent  aux  septa  conjonclifs 
et  à  la  moelle.  Il  est  exceptionnel  que  les  éléments  nobles,  cellules 
nerveuses  et  cylindraxes,  soient  primitivement  atteints  ':  leur 
dégénération  ou  les  altérations  diverses  qu'ils  subissent  sont  ordi- 
nairement secondaires,  occasionnées  soit  par  la  propagation  du 
processus  irritatif  des  méninges,  soit  par  la  gêne  circulatoire.  La 
dégénérescence  des  faisceaux  est  aussi  quelquefois  la  conséquence 
de  lésions  cérébrales,  mais  il  n'y  a  pas  lieu  de  s'y  arrêter,  puisque 
nous  n'avons  à  nous  occuper  que  des  lésions  syphilitiques  primiti- 
vement localisées  sur  la  moelle. 

Les  observations  sont  relativement  peu  nombreuses,  les  unes  con- 
cernent des  fœtus,  d'autres  des  enfants  nés  avant  terme  ayant  survécu 
quelques  jours,  d'autres  encore  des  enfants  nés  à  terme  ou 'avant 
terme,  mais  n'ayant  succombé  que  plusieurs  mois  ou  plusieurs  années 
après  la  naissance.  Dans  un  grand  nombre  de  cas  il  n'y  a  donc  pas 
d'observation  clinique;  il  n'est  pas  utile,  malgré  cela,  d'établir  une 
division  suivant  qu'il  y  a  eu  ou  qu'il  n'y  a  pas  eu  survie,  suivant  que 
les  lésions  se  sont  traduites  ou  non  par  des  accidents  nerveux.  Les 
lésions  élémentaires,  fondamentales  sont  toujours  les  mêmes,  mais 
dans  quelques  cas  le  processus  histologique  a  pris,  soit  par  sa  loca- 
lisation, soit  par  sa  nature,  un  aspect  un  peu  spécial.  A  côté  des  obser- 
vations isolées,  qui  seront  citées  au  cours  de  ce  chapitre,  il  convient 
de  mentionner  tout  spécialement  la  thèse  de  Gasne  dont  les  recherches 
ont  porté  sur  trente  fœtus. 

Lésions  fondamentales.  —  Elles  existent  au  niveau  des  méninges 
et  des  vaisseaux  ;  elles  sont  variables  comme  aspect  d'un  sujet  à 
l'autre,  suivant  que  l'autopsie  a  été  pratiquée  plus  ou  moins  près  de 
l'apparition  des  accidents. 

Les  méninges  sont  le  siège  d'une  inflammation  diffuse  qui  affecte 
davantage  les  méninges  molles  que  la  dure-mère  :  cependant,  dans 
qucl(|ues  cas  celle-ci  est  atteinte  simultanément  ou  même  exclusi- 
vement. 

La  pie-mère  estépaissie, souvent  sur  toutela  hauteur  delà  moelle, mais 
quolquefois  aussi  irrégulièrement.  Il  en  est  de  même  de  rarachnoïde. 
Les  deux  membranes  adhèrent  l'une  à  l'autre  et  de  même  Tarachno'ide 
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et  la  pie-mère  se  soudent  plus  ou  moins  intimement  à  la  dure-mère  : 
il  existe  une  sijmphijae  méningée.  Ces  adhérences  sont  d'ailleurs 
variables  d'étendue  et  de  solidité. 

Ilistologiquement,  la  pie-mère  est  infiltrée  de  nombreux  éléments 
embryonnaires  qui  forment  des  nappes  plus  ou  moins  vastes  dans  la 
trame  des  éléments  conjonctirs  eux-mêmes  prolifères.  Ces  amas 
prédominent  autour  des  vaisseaux.  De  même  l'arachnoïde  est 
épaissie,  elle  est  unie  à  la  pie-mère  par  des  tractus  plus  ou  moins 
épais:  à  la  face  profonde  de  celte  membrane  on  retrouve  des  élé- 
ments embryonnaires;  et  même,  dans  certains  cas,  un  véritable  lac  de 
ces  éléments  comble  l'espace  sous-arachnoïdien.  La  dure-mère  pré- 
sente des  altérations  du  même  ordre  :  proliférations  des  éléments 
conjonctifs  qui  en  forment  la  trame,  intiltrations  par  les  petites 
cellules. 

Les  vaisseaux  sont  très  malades  :  la  vascularile  est  une  lésion  aussi 
constante  que  la  méningite.  Elle  est  identique  à  celle  que  l'on 
observe  dans  la  syphilis  acquise,  c'est-à-dire  infiltration  de  l'espace 
périvasculaire,  épaississement  de  la  membrane  interne,  de  l'endai  - 
tère  et,  comme  conséquence,  la  thrombose  du  vaisseau,  soit  par  des 
amas  leucocytaires,  soit  par  la  végétation  de  la  tunique  interne.  Les 
veines  sont  plus  malades  que  les  artères.  Celte  inflammation,  si 
accusée  sur  les  gros  vaisseaux  (artère  spinale  et  veine  spinale  anté- 
rieure) et  sur  les  vaisseaux  méningés,  gagne  les  vaisseaux  nourriciers 
de  la  moelle  qui  naissent  du  réseau  méningé  et  irradie  ainsi  dans  la 
profondeur  de  l'organe.  Les  vaisseaux  médullaires  sont,  eux  aussi, 
engainés  de  manchons  leucocytaires  plus  ou  moins  larges.  Que 
l'irritation  des  méninges  se  propage  vers  la  moelle,  que  les  vaisseaux 
nourriciers  s'obstruent,  et  voilà  la  vitalité  des  éléments  nobles,  en 
particulier  des  faisceaux  blancs,  qui  sont  en  rapport  plus  immédiat 
avec  les  méninges  compromises. 

Comme  le  fait  remarquer  Gasne,  «  celte  méningo-myélitefaitpartie 
d'un  processus  général  qui  ne  frappe  pas  seulement  le  système 
nerveux,  mais  bien  tous  les  organes,  et  elle  est  absolument  compa- 
rable à  l'hépatite  interstitielle  ditï'use  décrite  par  Iludelo,  aux  lésions 
testiculaires  décrites  par  Ilutinel,  etc.  ». 

La  même  infiltration  cellulaire  se  voit  autour  des  racines  antérieures 
et  postérieures  qui  la  traversent  sans  que  les  fibres  soient  le  moins  du 
monde  détériorées  ;  quelquefois  cependant  les  éléments  embryonnaires 
s'insinuent  entre  les  fibres  et  il  en  résulte  des  troubles  graves  d(î 
leur  nutrition. 

Gasne  a  noté  plusieurs  fois  l'épaississement  de  la  gangue  conjonc- 
tive du  ganglion  rachidien  et  l'infiltration  de  cellules  embryonnaires 
sur  le  trajet  des  faisceaux  nerveux. 

A  un  stade  plus  avancé,  les  lésions  méningées  évoluent  vers  la  sclé- 
rose et,  lorsque  les  trois  enveloppes  participent  à  l'inflammation,  la 
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moelle   peut    être   encerclée    clans   une   virole    de   pachijméninrjiie 
fibreuse  (Jïirgens). 

D'autre  part,  les  éléments  embryonnaires  peuvent  s'agglomérer 
dans  des  régions  très  limitées  des  méninges  et  former  une  ou  plu- 
sieurs gommes  volumineuses.  Ces  gommes  se  développent  parfois 
en  môme  temps  que  les  méninges  se  sclérosent.  Suivant  les  diverses 
combinaisons  de  ces  formules  histologiques,  on  peut  distinguer 
diverses  formes  anatomiques  :  des  méningo-myélites  diffuses,  des 
pachyméningites  scléreuses,  scléro-gommeuses,  des  gommes. 

Lésions  de  la  moelle.  —  Elles  sont  d'ordres  divers  :  soit  des  destruc- 
tions plus  ou  moins  complètes  sur  une  certaine  étendue,  soit  des 
plaques  de  sclérose  dans  lesquelles  les  vaisseaux  sont  très  épaissis 
avec  un  calibre  rétréci  —  ces  plaques  sont  uniques  (Kahler  et  Pick)  ou 
multiples  (Jlirgens,  Siemerling),  — soit  une  induration  grisâtre  de  la 
moelle  (Jiïrgens)  ou  un  aspect  vitreux.  On  a  encore  signalé  la  com- 
pression de  la  moelle  par  une  gomme  volumineuse  (Bartels)  ou  la 
présence  de  petites  gommes  dans  le  tissu  médullaire  lui-même 
(Jûrgens).  En  somme,  dans  la  plupart  des  cas,  les  lésions  médullaires 
sont  la  conséquence  :  1"  des  lésions  méningées  dont  les  proliférations 
tendent  à  pénétrer  dans  la  moelle  sous  forme  de  coins  ou  dont  les 
productions  gommeuses  la  refoulent  et  la  compriment.  Siemerling 
a  bien  décrit  ces  tuméfactions  fibreuses  qui  se  détachent  de  la  pie- 
mère  et  s'implantent  sur  la  moelle  comme  de  petites  tumeurs;  '2°  des 
troubles  circulatoires  qui  compromettent  sa  nutrition  et  aboutissent, 
dans  les  cas  les  plus  intenses,  à  la  nécrose  ou  à  des  hémorragies. 
Dans  l'observation  publiée  par  Potain,  les  méninges  rachidiennes 
paraissaient  intactes,  mais  la  moelle  était  dure,  transformée  en  un 
cordon  fibreux  :  l'examen  liistologique  ne  laissait  plus  découvrir 
aucun  élément  nerveux,  la  moelle  n'était  plus  formée  que  par  un 
tissu  lamineux  condensé,  feutré  et  entremêlé  d'une  substance  gra- 
nuleuse abondante. 

C'est  sans  doute  d'un  processus  spécial  (ju'il  s'agissait  dans  l'obser- 
vation de  Money;  malheureusement  l'examen  histologique  fait  défaut. 

On  a  encore  signalé  des  altérations  plus  rares,  telles  que  l'atrophie 
et  la  dégénérescence  primitive  des  cellules  des  cornes  antérieures 
de  la  moelle  et  descolonnes  de  Clarke  (Jarisch),  des  vacuoles  creusées 
en  plein  tissu  médullaire  (Gangitano),  des  dilatations  du  canal  cen- 
tral, etc.  Mais  ces  trouvailles  exceptionnelles  offrent  bien  peu 
d'intérêt,  à  côté  des  altérations  constantes  relevées  dans  la  plupart 
des  observations. 

TRAITEMENT.  —  C'est  celui  de  la  syphilis  en  général.  Il  devra 
être  intensif  et  institué  le  plus  tôt  possible  :  dans  plus  d'un  cas  il  a  été 
suivi  d'améliorations  notables  et  même  de  guérisons.  Toutefois,  il  ne 
laut  pas  lui  demander  ce  qu'il  ne  peut  donner;  il  ne  peut  rien  contre 
les  destructions  nerveuses  ni  contre  les  lésions  cicatricielles. 
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POLÎOUY  ELITKS  AM  i:i\IKl  RES  AIGUËS. 

I.    -  POLIOMYÉLITE  ANTÉRIEURE  AIGUË  DE  L'ENFANCE. 

SYNONYMIE.  —  Suivant  les  auteurs  et  les  conceptions  palhogé- 
niques,  la  paralysie  infantile  a  reçu  les  noms  de  paralysie  essentielle 
(le  Venfancc  (Rillict  et  Harlhez),  parali/sie  mi/ogénélique  fBoucliul), 
paralysie  alrophique  graisseuse  de  renfanre\l)nchenne{(\ehou\op;ne  I  , 
paralysie  spinale  infantile,  poliomyélite  antérieure  aiguë  de  i enfance, 
léphromyélite  antérieure  aiguë  de  l'enfance. 

HISTORIQUE.  —  C'est  Unterwood  (1789)  qui  le  premier  a  sigiialr 
la  paralysie  infantile.  Après  quelques  faits  épars  de  Schaw  (18'22  , 
Badham  (1835),  le  premier  travail  important  est  du  à  Heine  (1840),  qui 
a  fait  une  bonne  étude  clinique  et  admet  une  lésion  de  la  moelle  : 
congestion  avec  épanchement  de  sérosilé.  La  description  clinique  est 
confirmée  par  les  obser\ations  de  Richaud  (de  Xancy)  (18 iO),  de 
West  (1845)  qui  en  établit  une  variété  :  la  paralysie  du  matin. 

Kennedy  (1850)  en  fait  une  maladie  essentielle  et  distingue  les 
paralysies  temporaires,  se  produisant  brusquement  et  disparaissant 
rapidement,  et  les  paralysies  définitives,  consécutives  aux  fièvres 
graves  :  il  admet  à  plusieurs  reprises  l'origine  réflexe  de  celle  alTec- 
lion.  La  lésion  admise  par  Heine  est  rejetée  par  Riiliet  et  Barlliez,  qui 
considèrent  également  la  maladie  comme  une  paralysie  essentielle. 

Duchenne  (de  Boulogne)  (1855)  lui  donne  le  nom  de  paralysie 
alrophique graisseuse  de  f  enfance  eilm  reconnaît  une  origine  spinale. 
Burnicke  (18G1)  reproche  à  Heine  d'avoir  affirmé  d'une  façon  trop 
exclusive  la  lésion  de  la  moelle,  mais  il  réagit  contre  l'idée  de  la 
paralysie  essentielle. 

Gornil  1 1864)  constate  la  présence  de  corpuscules  amyloïdes  dans 
les  cornes  grises  antérieures,  les  cordons  antérieurs  et  postérieurs. 
Après  avoir  définitivement  établi  la  symplomatologie  de  lalTection, 
Laborde  (1864)  insiste  sur  l'intégrité  de  la  subslance  grise  centrale  el 
des  cordons  postérieurs.  Duchenne  fils  (de  Boulogne)  nolo  lalrophie 
des  tubes  nerveux  dans  les  cordons  antéro-latéraux. 

C'estù  Prévost  (1865),  élève  deA  ulpian,  que  revient  le  mérite  d'avoir 
découvert  la  lésion  véritable  de  la  paralysie  spinale  infantile,  qui 
consisleen  unealtéralion  des  cellules  des  cornes  antérieures.  Charcol 
et  Jolï'roy  (1870)  confirment  la  découverte  de  Prévost,  et  exposent  les 
rapports  physiologiques  qui  unissent  les  lésions  cellulaires  et  l'atro- 
phie musculaire,  ainsi  que  la  systématisation  de  la  lésion.  Celte  der- 
nière a  son  siège  jirimilif  dans  les  cellules  de  la  corne  antérieure: 
mais  il  existe,  en  outre,  dans  certains  cas,  de  l'atrophie  de  certaines 
fibres  des  cordons  antéro-latéraux.  En  1875,  Dejerine  rapporta  un 
cas  avec  sclérose  du  faisceau  latéral  correspondant.  Pour  Roger  el 
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Damaschino,  la  lésion  primitive  consiste  dans  un  ramollissement  rouge, 
inflammatoire,  qu'ils  étudient  dès  le  début  des  accidents.  A  la  théorie 
parenchymateuse  de  Charcot  et  JolTroy,  ils  opposent  leur  théorie  de 
la  myélite  interstitielle,  sans  cependant  se  prononcer  nettement  sur  le 
point  de  départ  de  la  lésion.  La  nature  de  la  lésion  soulève  de  longues 
discussions.  Leyden  regarde  la  maladie  comme  le  résultat  de  proces- 
sus divers.  Damaschino  insiste  de  nouveau  (1881-1883)  sur  les  foyers 
de  ramollissement,  maisen  réservant  le  point  de  départ  de  l'affection. 

Depuis  cette  époque,  on  s'est  surtout  occupé  de  l'étiologie  de  la 
maladie. 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  On  peut  diviser,  avec  Vulpian  et  Laborde, 
l'évolution  de  la  maladie  en  quatre  phases  :  période  de  début  ou 
d'invasion,  période  de  paralysie  généralisée,  période  de  régression, 
période  d'atrophie  avec  déformation. 

Période  d'invasion.  —  Le  mode  de  début  de  la  paralysie  infantile 
est  variable  suivant  les  cas. 

Dans  la  plupart  des  faits  [40  fois  sur  50  cas  (Laborde)J,  la  maladie 
éclate  en  pleine  santé,  brusquement,  par  de  la  fièvre,  comme  une 
maladie  infectieuse,  et  la  température  atteint  rapidement  39°  à  40°. 
Mais  la  fièvre  disparaît  vite  et  ne  dure  guère  plus  de  vingt-quatre  à 
quarante-huit  heures.  En  même  temps,  on  note  de  l'inappétence,  des 
troubles  gastro-intestinaux,  des  vomissements,  de  la  diarrhée.  Déjà  cer- 
taines réactions  nerveuses  se  produisent  :  rachialgie,  somnolence,  agi- 
tation, convulsions,  ces  dernières  presque  constantes  pour  certains 
auteurs.  Parfois  localisées  à  la  face,  ou  mieux  encore  ne  consistant 
qu'en  strabisme  passager,  grincementsde  dents  ;  parfoisgénéralisées  et 
pouvant  même  entraîner  la  mort,  les  convulsions  cessent  d'ordinaire 
assez  rapidement,  mais  peuvent  aussi  se  prolonger  plusieurs  jours. 
Le  plus  souvent  uniques,  elles  peuvent  aussi  se  manifester  à  plu- 
sieurs reprises. 

La  période  fébrile,  où  tout  diagnostic  est  impossible,  dure  en 
moyenne  de  vingt-quatre  à  quarante-huit  heures,  parfois  davantage, 
avant  que  la  paralysie  ne  se  manifeste.  Mais  la  fièvre  est  quelquefois 
légère,  et  ne  se  traduit  que  par  un  léger  malaise,  avec  un  peu 
d'inappétence;  si  bien  qu'elle  peut  passer  inaperçue.  Elle  peut  même 
faire  défaut  (Duchenne). 

Période  de  paralysie.  —  A  peine  la  fièvre  est-elle  tombée,  parfois 
même  avant  qu'elle  nesoitcomplètement  tombée,  la  paralysie  apparaît. 
Rapide,  elle  frappe  d'un  seul  coup  ou  en  quelques  heures  tout  ou 
partie  des  muscles  du  corps. 

Quand  elle  s'étend  à  la  totalité  des  muscles,  les  quatre  membres 
sont  paralysés,  et  l'enfant  est  incapable  d'aucun  mouvement.  Si  les 
muscles  du  tronc  et  du  cou  sont  envahis,  l'enfant  ne  peut  se  tenir 
assis,  et  sa  tête  roule  de  tous  côtés.  Parfois  même  la  respiration 
peut  être  gênée. 
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La  paralysie  frappe  plus  ordinairement  les  quatre  membres,  mais 
respecte  d'ordinaire  le  tronc  et  le  cou.  Assez  souvent  elle  ne  frappe 
que  les  membres  liomolof^ues  :  les  deux  jambes  sont  paralysées 
(fig.  185),  et  celte  paraplégie  est  une  des  formes  fréquentes;  moins 
souvent  la  diplégie  frappe  les  membres  supérieurs.  Beaucoup  plus 
rarement  encore    on    voit  los    formes   suivantes   :   une   hémiplégie 

vérilable  ((ig.  186), 
celle  forme  est  excep- 
tionnelle [Duchenne(de 
Boulogne),  Dejerine  et 
lluetj  ;  une  hémiplégie 
alterne,  frappant  un 
bras  (Tun  côlé,  une 
jambe  de  l'autre  ;  plus 
fréquente  est  la  coïn- 
cidence d'une  diplégie 
des  deux  membres 
homologues,  bras  ou 
jambes,  avec  paralysie 
<run  autre  membre, 
réalisant  ainsi  une  sorte 
de  triplégie. 

Le  plus  souvent  on 
observe  une  paralysie 
limitée  à  un  membre 
(forme  monoplégique), 
et  les  membres  infé- 
rieurs sont  pris  plus 
fréquemment  que  les 
supérieurs. 

L'intensité  de  la  pa- 
ralysie   varie     suivant 
les  cas.  Au   début  elle 
est  d'ordinaire  complète  et,  par  suite,  tout  mouvement  est  impos- 
sible; parfois  elle  est  incomplète  et  alors  elle  est  d'ordinaire  plus 
accentuée  à  la  périphérie  du  membre  qu'à  la  racine. 

Dès  son  apparition,  la  [)aralysie  est  llasque  et  reste  telle  pendant 
toute  la  durée  de  son  évolution  ;  les  muscles  sont  mous,  relâchés;  le 
membre  prend  toutes  les  positions  qu'on  lui  donne;  l'hypotonie 
musculaire  est  très  accentuée;  à  cela  se  joint,  au  bout  d'un  certain 
temps,  un  relâchement  des  ligaments  articulaires  permettant  des 
mouvements  d'amplitude  exagérée,  et  donnant  aux  articulations  le  jeu 
de  membres  dits  de  pnlichinelU'.  Les  réllexes  tendineux  sont  abolis 
et  les  réllexes  cutanés  sont  diminués  ou  absents.  Dans  quelques  cas, 
où   vraisemblablement  la  lésion  s'était  étendue  au  cordon  latéral. 


Fig.  18.").  —  Atrophie  des  muscles  des  jambes  et  des 
pieds  dans  un  cas  de  paralysie   infantile  (Bicètrc, 

1892). 


POLIOMYÉLITE  ANTÉRIEUKl"    AIGLE  DE  L  ENFANCE.     34—345 


comme  dans  un  cas  publié  par  l'un  de  nous  (1875),  on  a  constaté 
le  signe  de  Babinski. 

Les  sphincters  sont  intacts. 

La  sensibilité  objective  reste  normale  sous  tous  ses  modes,  mais 
parfois  l'enfant  accuse  dans  les 
membres  paralysés  des  dou- 
leurs, même  très  intenses.  Hey- 
nold  a  soutenu  que  la  sensibi- 
lité est  même  exaltée  dans  le 
membre  paralysé  dès  le  d(''bul, 
et  cet  te  liyperesthésie  serait  pro- 
portionnelle au  degré  que  pré 
senterait   plus    tard   l'atrophie. 

Très  rapidement,  la  tempéra- 
ture locale  s'abaisse  (Duchenne), 
abaissement  tel  qu'on  n'en 
observe  jamais  dans  aucune 
autre  paralysie  (Heine). 

Suivant  les  muscles,  la  con- 
tractililé  électrique,  faradique 
et  galvanique  reste  normale, 
atténuée,  altérée  qualitative- 
ment et  quantitativement  ou 
même  abolie.  Cet  état  de  la  con- 
tractilité  électrique  est  de  pre- 
mière importance  pour  le  pro- 
nostic. 

Période  deréjjressioii.  — 
Au  bout  d'un  temps  variable,  la 
paralysie  s'atténue  et  rétrocède  ; 
peu  à  peu  elle  abandonne  les 
membres  qu'elle  avait  frappés, 
pour  se  localiser  sur  une  partie 
du  corps.  11  est  exceptionnel, 
en  efl'et,  de  la  voir  disparaître 
.  complètement  sans  laisser  de 
traces. 

Cette  régression  se   fait  pro- 
gressivement, de   quelques  se- 
maines à  plusieurs  mois.    Les 
muscles  qui  reprennent  succes- 
sivement leur  motilité  sont  ceux  (|ui,  pendant  hi  première  période, 
avaient  conservé  leurs  réactions  électri(pies  normales;  ceux,  au  con- 
traire, dont  l'excitabilité  électrique  s'est  progressivement  altérée  sont 
condamnés  à  l'atrophie  définitive.   La  paralysie  s'installe  définitive- 


Fii,'.  liSi).  —  Poli  m>('lile  aij;uc  de  l'en- 
fance unilaléralc  ^auclie  —  forme  hé- 
miplégique—  chez  un  iiommede  trente- 
quatre  ans.  —  Inlc^'rilé  de  la  face. 
Abolition  des  réflexes  tendineux.  Dé- 
butde  l'aflei  t'on  à  l'âfie  deqiiatre  an». 
Il  cxisie  un  léger  degré  d'alrophie  de 
la  jambe  dioitc  (Bicclre,  1S90). 


3'i6     DEJERINE  ET  THOMAS.— MALADIES  UE  LA  MOELLE  ÉPINIÈRE. 
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Vig.  187.  —  Paralysie  infantile  à  l^  pc  sca- 
pulo-liuméral  chez  un  jeune  homme  de 
dix-sept  ans.  —  Ici,  l'alrophie,  à  topo- 
grapJiie  radiculaire,  prédomine  d'une 
maniéi-e  considêrahle  dans  les  muscles 
du  tronc,  des  épaules  et  des  bras.  Les 
muscles  des  avant-bras  sont  beaucoup 
moins  touchés  par  l'atrophie  et  ceux  des 
mains  sont  intacts.  Aux  membres 
inférieurs,  l'atrophie  prédomine  égale- 
ment dans  les  muscles  de  la  racine  des 
membres.  Scoliose.  Début  de  l'an'ection 
à  I  àpje  de  deux  ans  et  demi,  au  cours 
d'ime  affection  pulmonaire  indétermi- 
née, par  une  forte  lièvre  et  ime  para- 
lysie qui  se  jj^énéralisa  en  trois  jours  à 
tous  les  muscles  du  corps,  sauf  ceux  de 
la  face.  Au  bout  de  trois  mois  seule- 
ment, quehjues  légers  mouvements  des 
jambes  devinrent  possibles  et  le  malade 
n'a  pu  essayer  de  marcher  qu'au  bout 
d'un  on.  Depuis  un  an,  létat  est  resté 
statii>nnaire  (Salpctrière,  1898). 


ment  sur  tel  ou  tel  muscle,  tel 
ou  tel  groupe  musculaire  :  de 
là  les  altitudes  variables  des 
membres  suivant  les  muscles 
atteints. 

Au  membre  supérieur,  le 
(ielloïde  est  le  plus  souvent 
(rappé,  le  bras  pend  inerte  le 
long  du  corps  et  s'y  accole  ; 
parfois  la  portion  *claviculaire 
du  deltoïde  est  seule  paralysée, 
sa  partie  postérieure  restant 
indemne.  La  paralysie  frappe 
ensuite  de  préférence  le  triceps, 
Textenseur  commun  des  doigts, 
l'extenseur  propre  du  pouce,  le 
court  supinaleur,  les  interos- 
seux, les  muscles  de  l'éminence 
tlîénar  et  ceux  de  l'éminence 
hypotliénar. 

Au  tronc,  la  paralysie  des 
muscles  des  gouttières  verté- 
brales empêche  le  petit  malade 
de  se  tenir  debout  ou  couché;  le 
grand  dentelé  peut  être  atteint 
dans  sa  totalité  ou  seulement 
dans  une  de  ses  parties  anté- 
rieure ou  postérieure.  Le  tra- 
pèze n'est  d'ordinaire  atteint 
que  dans  sa  partie  inférieure,  la 
partie  supérieure  innervée  par 
le  spinal  restant  indemne.  Les 
muscles  de  l'abdomen  peuvent 
être  eux-mêmes  paralysés. 

Au  membre  inférieur,  la  para- 
lysie frappe,  par  ordre  de  fré- 
quence, le  long péronier  latéral, 
l'extenseur  propre  du  gros  orteil, 
le  jambier  antérieur,  l'extenseur 
commun  des  orteils,  puis  les 
muscles  fléchisseurs. 

11  est  rare  que  les  muscles 
de  la  racine  du  membre  soient 
plus  pris  que  ceux  de  l'extré- 
milé;    cette  éventualité  ne    se 
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voit  guère  que  pour  le  membre  supérieur.  La  paralysie  envaliil  alors 
les  muscles  du  groupe  Duchenne-Erb  :  deltoïde,  sus  et  sous-épi- 
neux, biceps,  long  supinaleur,  brachial  antérieur,  grand  pectoral, 
innervés  par  les  cinquième  et  sixième  racines  cervicales;  c'est  le 
lype  scapido-huméral  de  la  paraly- 
sie infantile  (fig.  187). 

La  face  est  le  plus  souvent  res- 
pectée; cependant,  à  titre  excep- 
tionnel, on  a  pu  voir  des  paralysies 
du  facial,  du  moteur  oculaire  ex- 
terne, de  l'hypoglosse  (Béclère, 
Médin,  Hoppe-Seyler,  Henoch, 
Oppenheim,  Leyden  et  Goldschei- 
der) .  Médin ,  dans  un  travail  basé  sur 
cinquante  observations,  a  noté  trois 
fois  la  participation  des  muscles 
de  l'abdomen,  deux  fois  de  l'oculo- 
moteur  commun,  deux  fois  du  fa- 
cial, une  fois  du  vague,  deux  fois 
enfin  des  paralysies  bulbaires. 

La  topographie  radiculaire  de 
l'atrophieest  facile  à  constater  dans 
beaucoup  de  cas.  Le  groupe  Du- 
chenne-Erb est  parfois  seul  lésé, 
et  dans  ce  cas  (comme  nous  le  rap- 
pelions quelques  lignes  plus  haut) 
—  type  scapulo-huméral  de  la 
paralysie  infantile  (fig.  187)  —  la 
distribution  de  l'atrophie  est  la 
même  que  dans  le  cas  de  paralysie 
radiculaire  supérieure  du  plexus 
branchial  (o*"  et  6*  cervicales). 
Lorsque  la  poliomyélite  aiguë  de 
l'enfance  s'étend  à  tout  le  membre 
supérieur,  ici  encore  il  est  souvent 
facile  de  constater  la  topographie 
radiculaire  de  l'atrophie  (fig.  189) 
(Dejerine).  Elle  prédomine  dans 
tel  ou  tel  groupe  innervé  par  telle 
ou  telle  racine.  Dans  les  paralysies 

de  l'extrémité  du  membre  supérieur  —  type  radiculaire  inférieur  — 
les  petits  muscles  de  la  main  et  le  groupe  antéro-inlerne  de  l'avant 
bras  sont  très  atrophiés,  alors  que  les  muscles  du  groupe  antéro- 
externe  et  les  extenseurs  de  la  mainetdes  doigts  sont  épargnés. 

La  paralysie  infantile  est  et  reste  toujours  une  paralysie  flasque 


Fig.  188.  —  Paralysie  infantile  des 
membres  inférieurs  avec  prédomi- 
nance très  marquée  dans  les  muscles 
de  la  jambe  droite,  chez  un  homme 
de  vingt-six  ans.  Début  de  l'affection 
à  l'âge  de  quatre  ans  (Bicêtre,  1890). 
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les  réflexes  sont 
!  on  jours  diminués 
on  altolis,  cl  jamais 
on  n'observe  de 
conlraflure. 

A  l'examen  clee- 
Irique,  les  muscles 
définilivement  pa- 
ralvsés  présentent 
la  réaction  de  dégé- 
nérescence :  l'ex- 
citabilité faradique 
cl  lialvanicpie  des 
nerls  est  abolie. 
Les  muscles  ont 
perdu  leur  excita- 
l)ililé  faradi(iue;  au 
courant  galva- 
ni(jue,  contraire- 
ment à  l'état  nor- 
mal, la  secousse  de 
fermeture  est  plus 
lorte  au  pôle  posi- 
tif qu'au  négatif. 

Salomonsen  a 
observé  dans  les 
paralysies  spinales 
infantiles  un  abais- 
sement notable  du 
pli  des  adducteurs. 
Normalement,  chez 
l'enfant,  au  point  où 
les  adducteurs  de 
la  cuisse  passent 
sous  le  couturier  et 
le  quadriceps  fémo- 
ral, c'est-à-dire  à  la 
face  interne  de  la 
cuisse  à  3  ou  4  cen- 
timètresdu  périnée, 
il  existe  un  pli  cu- 
tané, ou  pli  des 
adducteurs.  Ce  pli 
serait  abaissé  de  1 
à  3  centiinèlres  et 


j.-j^r  ISO.  —  Aliopliie  imi>ciiluii-o  très  accnsce  du 
nicnibic  supriiL-ui-  Kaufhe  avi-c  main  de  prcdicatcur 
))ai-  paiidysie  \n;aiililc  cIkz  une  jeune  lille  de  dix- 
neuf  ans.  —  Dihut.  (le  l'ullVcUon  à  l'à};e  de  deux 
ans  et  dcuii.  Ici  l'alropliio  uniscu'a  re  a  une  lopof^ra- 
phij  neLU-nieMl  i  adi'.ulaire.  C'est  ainsi  (|ue  les  mus- 
cles innervés  par  les  V-^  et  VI"  cervicales  —  del- 
toïde, hieeps,  liracliial  antérieur,  lon^;  supinateur  — 
ont  complètement  disparu.  Les  radiaux  ,VL'  et 
\ll''  eerv  cales)  sont  intacts,  lextenseur  commun  des 
iloi^ls  (\I'.  Vil''  et  Mil'' cervicales)  estcomi)lètement 
atr(>i)liié.  I,e  t;roupe  des  llccliisseurs  des  doi};ls  est 
atrophié  surtout  dnns  le  domaine  dii  nerf  cubital. 
A  la  main,  réminence  thénar  (VHI''  cervicale)  a 
disparu,  sauf  laddueleur  du  iiouce  cpii  est  intact 
ainsi  (pic  les  autres  inlei osseux  (!"'  doisale;  ^Salpè- 
(lièie,   IS<H)  . 
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moins  profond  dans  la  paralysie  infanlile  spinale,  tandis  qu'il  s'élève- 
rait dans  l'hémiplégie  cérébrale  infantile,  où  il  existerait  parfois  un 
second  pli  moins  marqué. 

Période  (latrophicimisculîiirc  avecdéforiiiaïiondcs  nieiit- 

bres.  —  Les  muscles  paralysés  sont  donc  voués  à  l'atrophie.  La 
masse  musculaire  s'amaigrit  de  plus  en  plus,  diminue  de  volume, 
et  cet  état  est  d'autant  plus  frappant  qu'on  compare  le  côté  malad;' 
au  côté  sain.  Celui-ci,  avec  le  développement  de  l'enfant,  continue 
à  croître  et  à  profiter  normalement  :  le  côté  malade,  au  contraire, 
reste  en  retard:  l'atrophie  des  muscles  est  d'autant  plus  accentuée 
que  l'enfant  a  été  frappé  {)lus  jeune,  et  qu'on  l'observe  à  une  date 
plus  éloignée  du  début  de  la  maladie  (fig.  18(Sj. 

Celte  atrophie  musculaire  devient  très  manifeste  dès  le  deuxième 
mois,  s'accentue  rapidement  et  réduit  bientôt  le  muscle  à  une  lame 
fibreuse,  souvent  masquée  par  l'adipose  sous-cutanée.  Toutefois 
l'atrophie  d'un  muscle  n'est  souvent  que  partielle,  des  faisceaux  sains 
persistant  au  milieu  des  fibres  en  voie  de  disparition.  En  même 
temps,  la  contractilité  éleclrique  diminue  progressivement,  ainsi  que 
la  contractilité  idio-musculaire. 

Les  troubles  trophiques  ne  se  montrent  pas  seulement  sur  les 
muscles.  Ils  frappent  toutes  les  parties  constituantes  du  membre 
atteint.  Leur  intensité  varie  du  reste  avec  l'intensité  même  de  la 
lésion  spinale,  le  nombre  des  cellules  et  des  centres  médullaires 
détruits;  elle  est  aussi  d'autant  plus  grande  que  la  maladie  a  frappé 
un  enfant  plus  jeune,  dont  le  développement  était  moins  avancé. 

Les  os  sont  atrophiés  dans  toutes  leurs  dimensions.  La  gracilih' 
des  membres  Lient  doncnonseulementà  la  disparition  des  masses  mus- 
culaires, mais  encore  à  la  diminution  de  volume  de  l'os;  les  reliefs 
osseux  s'atténuent  ou  disparaissent.  L'os  cesse  de  s'accroître  en  lon- 
gueur, de  là  des  raccourcissements  du  membre  qui  peuvent  porter 
sur  un  ou  plusieurs  de  ses  segments.  Parallèlement  à  cette  atrophie, 
les  os  présentent  une  fragilité  spéciale  et  une  tendance  plus  grande 
aux  fractures.  On  a  même  signalé  des  fractures  spontanées  (Berbez, 
Pillot),  remarquables  par  la  rapidité  de  la  formation  du  cal  de  con- 
solidation. 

L'épaisseur  des  os  est  également  très  diminuée.  Mieux  encore  que 
la  palpation,  l'examen  radiographique  fait  estimer  le  degré  de  cet 
amincissement.  Ils  ont  perdu  tout  modelé,  toute  dépression  et  toute 
saillie;  ils  paraissent  lisses  et  unis;  enfin  ils  sont  plus  transparents 
qu'à  l'état  normal  (Achard  et  Levi,  Kiembôch). 

Les  ligaments  articulaires  participent  au  même  processus  ;  ils 
s'amincissent,  se  relâchent  et  permettent,  par  leur  laxité,  un  mouve- 
ment exagéré  des  surfaces  articulaires.  De  là  une  mobilité  extrême 
(membres  de  polichinelle)  et  une  aptitude  très  grande  aux  luxations. 

La  peau  est  le  plus  souvent  lisse  et  amincie,  violacée,  cyanosée  ; 
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elle  s'accole  aux  os  ou  n'en  est  plus  séparée  (pie  par  une  mince 
couciie  musculaire.  Froide,  légèrement  visqueuse,  elle  est  souvent 
couverte  de  poils  longs  el  abondants.  Au  membre  inférieur  et  aux 
points  qui  sont  le  siège  de  frottements  répétés,  on  voit  se  développer 
des  callosités  excessives.  Sa  vitalité  est  amoindrie,  ainsi  que  sa  résis- 
lanceaux  Iraunialismesol  aux  influences  exh'rieures.  Facilement  elle 

se  recouvre  d'engelures  Laborde), 
de  marbrures;  sous  l'influence  de 
causes  insignifiantes,  on  voit  se 
développer  des  éruptions,  des  ulcé- 
rations, des  gangrènes,  des  escarres 
([ui  ne  guérissent  f[u'à  la  longue  el 
avec  une  extrême  difficullé. 

11  semble  que  les  maladies 
•'■ruplivesse  développent  mal  sur  les 
membres  atteints  par  la  {laralysie 
infantile.  Jolly,  Thibierge  ont  vu 
une  éruption  syphilili(|ue  généra 
lisée,  survenue  chez  un  ancien  pa- 
ralytique infantile,  respecter  le 
membre  atrophié.  Launois  a  de 
même  vu  l'éruption,  dans  un  cas 
de  rougeole  conHuente,  manquer 
sur  le  membre  paralysé.  Féré,  vac- 
cinant un  paralytique  infantile  aux 
deux  bras,  n'a  vu  qu'une  seule 
pustule  se  développer  sur  le  bras 
|)aralysé.  Notons  par  contre  la  fré- 
(jucnce  des  éruptions  purpuri(iues 
sur  les  membres  malades  (Voisin, 
Ilallion  . 


F\'^.  190.  —  Dol'ormatioii  du  pied  : 
pied  creux  avec  flexion  dorsale 
de  la  première  plialanpe  des  orteils 
dans  un  cas  de  paralysie  infan- 
lilc.  Malade  de  la  fifiure  1S8. 


Le  tissu   graisseux   sous-cutané 


présente  chez  quelques  malades  un 
développement  exagéré;  celte  adi- 
pose  peut  masquer  l'atrophie  musculaire  el  donner  au  membre  [para- 
lysé un  aspect  hyperlrophique. 

A  mesure  que  l'enfant  avance  en  âge,  et  surtout  s'il  a  été  frappé 
très  jeune,  on  voit  apparaître  des  di/formiles.  résultant  des  paralysies 
el  des  troubles  trophiques.  Dans  les  premiers  temps  qui  suivent  le 
début  de  la  maladie,  on  ne  note  tout  d  abord  que  des  dilïérences 
légères  entre  les  membres  homologues;  mais  avec  la  croissance  ces 
ditTércnces  s'accentuent.  L'arrêt  de  développement  d'un  bras  ou  tlune 
jambe,  le  défaut  d'accroissement  des  membres  inférieurs  paralysés 
alors  que  les  bras  ont  leur  dimension  normale,  sont  d'autant  plus 
saisissants  que  l'enfaul  devieni    un  adulte. 
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Le  pied  bot  paralytique  est  la  déformation  la  plus  IVéquonle.  Aux 
membres  inférieurs,  la  paralysie  prédomine  ordinairement  dans  les 
musclesextenseursetlepied  fig.  191  est  pendant:  c'est  le  pied  bot  équin 
pur  (tig.  190).  Plus  souvent  son  bord  interne  est  fortement  relevé  en 
dedans  en  varus  équin  :  rarement  on  observe  la  disposition  inverse  en 
valgus  équin.  Le  pied  bot  talus,  par  paralysie  du  triceps  sural,  est 
exceptionnel.  Les  petits  muscles  du  pied  peuvent  être  également 
atrophiés  :  l'excavation  plantaire  est  alors  plus  prononcée  (fig.  191. 
Le  pied  est  plus  froid,  sa  peau  est  violacée  ;  aux  points  de  pression 
sur  le  sol  se  déve- 
loppent d'épais  et  lar- 
ges durillons;  le  sque- 
lette est  atrophié  et  le 
pied  dans  son  en- 
semble est  plus  petit 
que  celui  du  côté 
opposé. 

Au  début  le  pied  est 
ballant,  les  articula- 
tions relâchées  per- 
mettent une  mobilité 
anormale  et  exagérée 
des  divers  segments  ; 
en  secouant  la  partie 
inférieure  de  la  jambe, 
il  est  facile  de  mettre 
en  relief  cette  laxité 
ligamenteuse.  Quand 
le  pied  est  soulevé  du 

sol,  la  plante  s'excave  en  même  temps  que  l'avont-pieil  se  rapproche 
de  l'arrière-pied;  mais,  quand  l'enfant  met  le  pied  à  terre,  l'exca- 
vation plantaire  s'elïace  et  le  pied  devient  plat.  Plus  tard,  il  se  pro- 
duit un  travail  de  sclérose  dans  les  muscles  et  lendons  antagonistes 
des  muscles  paralysés  :  grâce  à  la  rétraction  fîbro-lendineuse  (qu'il 
faut  bien  se  garder  de  confondre  avec  la  rontraclnrei,  la  déformation 
s'accentue  et  devient  irréductible  i  fig.  190,  191  et  V:rl  . 

La  marche  est  plus  ou  moins  gênée.  Dans  certains  cas,  rares  du 
reste,  le  malade  traîne  le  pied  sur  le  sol,  qu'il  racle  avec  le  dos 
des  orteils  (fig.  193);  parfois  le  pied  n'abandonne  j)as  le  sol  et  diVrit 
un  mouvement  de  rotation.  Quand  le  raccoiircissemenl  du  membre 
est  très  prononcé,  le  malade  boite  plus  ou  moins  bas. 

La  paralysie  des  muscles  pelvi-trochantéricns  cl  des  fessiers  entraî- 
nerait la  luxation  congénitale  de  la  hanche,  qui  serait  ainsi  parfois  K* 
reliquat  d'une  paralysie  infantile    Vulpian,  \'erneuil  et  lîeclusi. 

Dans  des  formes  f)lus  graves,  les  muscles  de  la  ceinture  du  bassin 


Fi^;-.  191.  —  Ali'opliio  des  muscles  de  la  plante  du 
pied,  ])lus  accusée  à  jiauclic  (|u'à  droite,  dans  un 
cas  de  pol  omyclilc  ai^iië  do  radolescence.  —  Sujet 
à^é  de  vinj^t-quatre  ans,  frappe  à  l'àgc  de  dix-: 
sept  ans  de  poliomyclitc  ai;;uë  du  renflement  lom-; 
bairc,  avec  atropliie  musculaire  excessive  des 
membres  inférieurs   (nicctrc,   1SOO\ 
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et  les  deux  membres  itilérieiirs  sont  complèlemenl  paralysés.  Le 
malade  (cul-de-jalte)  rampe  sur  ses  ischions,  traînant  deux  membres 
grêles  et  informes,  tarulis  que  \(',  reste  du  corps  est  bien  développé. 
Dans  les  paralysies  isolées  d'\iii  nuMiibre  inférieur,  le  malade  supplée 
au  défautde  longui^urdu  membi<;  f)ar  unecourburede  compensation 
de  la  colonne  vertébrale.  La  scoliose  est  d'ordinaire  peu  accentuée, 
et  le  malade  y  supplée  encore  par   l'équinisme.  La   marche  sur  la 

pointe    du    pied    lui    per- 
met de  tenir  le  tronc  droit. 
Outre  ces  scolioses  se- 
condaires, en  frappant  les 

•  entres  d'innervation  des 
muscles  du  tronc,  la  pa- 
ralysie infantile  produit 
des  courbures  scoliotiques 
primitives  (Messner,  Mon- 
sarral,  Kirmisson  et  Sain- 
ton,  Mirallié,  Playoust). 
La  réaction  de  dégéné- 
rescence constatée  sur  les 
muscles  du  tronc   indique 

•  ju'ils  sont  atteints  primi- 
livement  par  la  paralysie. 
On  peut  observer  encore  la 
lordose  relevant  de  la  pa- 
ralysie des  muscles  sacro- 
lombaires  [Duchenne  (de 
lîoulogne)]  ;  la  cyphose  par 
paralysie  des  extenseurs 
(lu  rachis  est  beaucoup 
plus  rare.  Comme  l'ont 
soutenu  Messner,  Kirmis- 
son, Sainton,  dans  la  majo- 
rité des  cas  de  scoliose 
Mi  fois  sur  17  faits  (^Miral- 
lié)]   la    convexité    de    la 

déviation  est  dirigée  du  côté  sain.  Au  membre  supérieur,  l'atrophie 
du  deltoïde  entraîne  l'aplatissement  de  l'épaule  et  la  chute  du  bras, 
qui  pend  immobile  le  long  du  corps.  La  main  bote  est  beaucoup  plus 
rare  que  le  pied  bot.  Dans  la  paralysie  de  l'extrémité  du  membre  ;'» 
type  radiculaire  inférieur,  la  main  prend  quelquefoislattitude  de  la 
grilï'e  avec  hyperextension  sur  l'avant-bras  (conservation  des  mus- 
cles extenseurs)  —  main  de  prédicateur  (fig.  189).  Lorsque  les  exten- 
seurs sont  plus  pris  que  les  llécliisseurs,  la  main  reste  en  tlexion 
exagérée. 


Fig.  192.  —   Déroi'iiiaLioii  du  pit-el  pui-  j)aralysie 
inl'anlilo   (BituHre,  IS89). 
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FORMES  ANORMALES.  —  Anomalies  dans  le  mode  de  début. 

—  Dordinajre  la  maladie  débute  par  les  accidents  fébriles  que  nous 
avons  signalés.  Cette  période  peut  manquer,  la  fièvre  fait  défaut, 
et  la  paralysie  est  le  premier  symptôme  de  la  maladie.  L'enfant 
s'est  couché  le  soir  bien  portant  ;  le  lendemain,  au  réveil,  la  mère  le 
trouve  paralysé.  C'est  la  paralysie  du  matin  de  West. 

Il  n'est  pas  rare  encore  de  voir  la  paralysie  s'installer  au  cours 
d'une  maladie  infectieuse.  On  soigne  l'enfant  pour  une  angine, 
coqueluche,  rougeole,  scarlatine,  diphtérie,  fièvre  typhoïde,  et,  au 
milieu  de  la  maladie,  apparaît  la  paralysie  infantile. 

D'autres  fois,  les  phénomènes  douloureux  annoncent  le  début 
de  la  maladie,  qui  revêt  alors  la  forme  douloureuse,  pseudo-rhuma- 
tismnle. 

Les  troubles  de  la  sensibilité  ne  sont  peut-être  pas  aussi  rares  qu'on 
l'a  prétendu.  Kennedy  insistait  déjà  sur  l'existence  de  douleurs  dans 
certains  cas  ;  Duchenne  observe  chez  cl  un  malade  des  douleurs 
des  fourmillements  trois  ans  après  le  début;  Laborde  signale  la 
douleur  à  la  pression  du  rachis  ;  dans  ses  Leçons  sur  Tappareil  vaso- 
moleur,  \'ulpian  insiste  sur  l'anesthésie  très  prononcée  et  sur 
l'absence  de  réaction  douloureuse  à  l'électrisation  ;  il  signale  en 
outre  des  crampes  douloureuses.  Four  tous  les  auteurs,  ce  sont  des 
faits  rares.  Barlow,  Dive  font  remarquerque,  si  on  arrache  des  cris  au 
malade  dès  qu'on  le  touche,  du  moins  ces  douleurs  disparaissent  vile 
C'est  surtout  à  Laurent  1 1887)  et  Duquennoy  (1898)  que  l'on  doit 
une  étude  complète  de  ces  douleurs. 

Elles  se  montrent  surtout  chez  les  enfants  déjà  un  peu  âgés,  qui 
peuvent  rendre  mieux  compte  de  leurs  sensations.  Continues,  avec 
exacerbation,  exagérées  par  tout  contact  et  par  les  mouvements, 
elles  occupent  le  rachis,  entourent  le  tronc  d'une  ceinture,  s'irradient 
dans  les  membres  (Laurent),  les  articulations  (Duquennoy).  En 
même  temps,  les  muscles  de  la  nuque  et  de  la  masse  sacro-lombaire 
sont  contractures  et  l'enfant  est  en  opistothonos.  Parfois  même 
les  muscles  des  membres  sont  contractures.  En  quelques  jours  ces 
douleurs  disparaissent,  et  alors  survient  la  paralysie.  Elles  s'accom- 
pagnent souvent  d'anesthésie  ou  d'hyperesthésie  cutanée. 

Anomalies  de  la  période  d'état.  —  Il  est  assez  fréquent  de 
noter  l'absence  de  la  période  de  paralysie  généralisée  :  la  para- 
lysie se  limite  dès  le  premier  jour  sur  le  membre,  qu'elle  ne  doit  plus 
quitter. 

Il  est  beaucoup  plus  exceptionnel  de  voir  toute  paralysie  disparaître 
complètement,  sans  laisser  de  traces  :  parali/sies  temporaires  de 
Kennedy. 

D'ordinaire  la  maladie  suit  la  marche  que  nous  avons  indiquée. 
Mais  cette  évolution  n'est  pas  immuable.  Vulpian  a  vu  la  paralysie 
infantile  évoluer  par  poussées  successives  et  être  progressivement 
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envahissante;  Baccelli  a  observée  un  enfant  de  vingt  mois  atteint 
d'abord  de  paralysie  infantile  du  membre  inférieur  gaucho,  puis 
frappé  quelques  mois  après  par  une  seconde  attaque  qui  paralysa 
le  membre  supérieur  droit. 

TERMINAISONS.  —  PRONOSTIC.  —  La  paralysie  infantile  est  très 
rarement  mortelle  ;  il  est  excoplionnol  i  M(''din,  Seeligmidler)  delà  voir 
envahir  les  noyaux  bulbaires,  et  enti-aîner  la  mort  par  paralysie  labio- 
glosso-laryngée.  Mais  elle  laisse  le  plus  souvent  à  sa  suite  des  ditîor- 
mités  incurables  :  suivant  le  siège  et  l'intensité  de  la  paralysie,  il  en 
résulte,  soit  une  difTormité  peu  considérable,  une  simple  gêne,  soit 
une  véritable  infirmité. 

L'attention  des  cliniciens  a  été  plusieurs  fois  attiiée  par  le  réveil 


Fifi;.  193.  —  Equinisme  excessif  du  iiiod  dans  un  cas  de  |)oliumyélite  de  l'enfance 
chez  un  homme  de  quarante-deux  ans.  —  Début  de  l'atrectinn  A  1  à^e  de  trois  ans. 
l)ia}i:nostic  confirmé  par  laulopsie  (Hicétre,  1S90). 


de  la  paralysie  infantile  à  un  Age  plus  ou  moins  avancé,  et  la  reprise 
évolutive  des  accidents  paralytiques  et  atrophiqnes.  D'après  toutes 
les  observations  publiées,  le  réveil  se  voit  surtout  chez  les  hommes  : 
un  seul  cas  a  été  observé  chez  la  femme  (Ballet  et  Dutil).  L'homme, 
en  elTet,  est  plus  exposé  aux  accidents,  aux  fatigues,  au  froid,  et 
c'est  d'ordinaire  à  la  suite  d'une  de  ces  causes  occasionnelles  que 
la  maladie;  reprend  son  évolution.  Parfois  aussi,  c'est  une  mala- 
die infectieuse  qui  donne  le  signal  de  la  rechute.  La  durée  de 
l'intervalle  qui  sépare  les  deux  attaques  de  paralysie  est  variable, 
généralement  de  quelques  années,  dix  ans,  quinze  ans  et  même  davan- 
tage, cinquante-cinq  ans  dans  le  cas  de  Landouzyet  Dejerine.ou  bien 
très  courte,  de  quatre  à  ciiuj  ans. 

Cliniquement,  les  faits  sont  disparates.  Tantôt  la  paralysie  et 
l'atrophie  envahissent  totalement  le  membre  déjà  lésé  :  la  récidive  se 
fait   in   kHii;    tantôt  la  pnralysie  se  montre  sur  un  membre  jusque- 
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là  indemne,  ou  sur  un  membre  sur  lequel  la  paralysie  avait  rétrocédé 
Un  malade  de  Ballet  et  Dutil  présenta  une  série  de  poussées  con- 
^■eslives  médullaires  avec  parésies  ou  paralysies  passagères.  Quatre 
lois  l'aspect  clinique  fut  celui  de  la  paralysie  spinale  aiguë  de  fadulte 

Ballet  et  Dutil,  Sauze,  Goudouin,  Thomas  (de  Genève)]  Deux  fois 
seulement  la  maladie  présenta  le  type  de  la  paralysie  générale 
spinale  antérieure  subaiguë  (Landouzy  et  Dejerine,  Carrieu). 

Le  plus  souvent,  cest  sous  la  forme  de  l'atrophie  musculaire  pro- 
gressive type  Aran-Duchenne  que  la  maladie  reprend  son  évolution 
Aux  observations  déjî\  anciennes  de  Raymond,  Carrieu  (deux  obser- 
vations dont  une  se  rapproche  de  la  forme  de  paralysie  spinale  anté- 
rieure subaigué),  Seeligmiiller  (quatre  observations  discutées  par 
Bernheim),  Hayem,  Vulpian,  Goudouin,  Oulmont  et  Neumann  (deux 
observations),  Landouzy  et  Dejerine  (forme  intermédiaire  entre  la 
paralysie  générale  spinale  subaiguë  et  l'atrophie  Aran-Durhennei 
Pitres,  Ouinquaud,  Thomas  (de  (ienève),  Sattler,  Rémond,  Rendu' 
(îarbsch(deuxobservations),  Sterne,  Grandou,  Bernheim  et  Lannois,' 
à  ces  observations,  disons-nous,  il  convient  d'ajouter  celles  plus 
récentes  de  Brissaud,  Langer,  Filbry,  Gestan,  Parkes  Weber, 
Ehenne.  Exceptionnellement,  à  son  réveil,  la  paralysie  infantile 
prend  l'aspect  de  la  myopathie  (Gharcot)  ;  il  ne  faut  d'ailleurs  pas 
confondre  ces  cas  avec  ceux  (Dejerine,  Haushalter)  où  une  myopa- 
thie vraie  se  développe  chez  un  ancien  paralytique  infantile. 

La  cause  de  cette  reprise  est  encore  très  discutée  :  certains  auteurs 
ont  incriminé  des  poussées  congestives  successives  sur  la  moelle. 
Plus  fréquemment  on  a  considéré  le  reliquat  médullaire  de  la  pre- 
mière atteinte  comme  une  épine  irritative,  un  locus  minoris  resistentiœ, 
favorisant  l'action  des  causes  occasionnelles  et  des  infections  nou- 
velles. Il  faut  également  faire  entrer  en  ligne  de  compte  l'hérédité 
nerveuse.  La  paralysie  infantile  est  préparée  par  une  tare  nerveuse 
héréditaire,  appelant  sur  le  système  nerveux  toutes  les  infections  et 
causes  occasionnelles  frappant  l'organisme.  G'est  cette  tare  origi- 
nelle, ce  défaut  de  résistance  héréditaire  de  la  moelle  qui  favorfse 
à  son  tour  une  nouvelle  atteinte.  Les  deux  maladies  ne  sont  pas 
toujours  identiques,   mais  relèvent  toutes  deux  d'une  même  cause 

héréditaire  (MoritzMeyer,  Dejerine,  Hamond, Seeligmiiller,  Raymond, 
Mathieu-Sicaud,  Grandou). 

Gilbert  et  Garnier  ont  attiré  récemment  l'attention  sur  la  fré- 
quence de  la  tuberculose  chez  les  vieux  paralytiques  infantiles; 
cette  fréquence  s'explique,  en  partie,  par  la  vie  de  ces  malheureux 
infirmes  dans  les  hospices.  Mais  ceux  qui  vivent  hors  des  hôpitaux 
semblent  présenter  une  moindre  résistance  à  la  tuberculose. 

Il  est  difficile,  au  début  de  la  maladie,  pendant  la  phase  de 
paralysie,  de  dire  quels  sont  les  muscles  qui  resteront  paralvsés  et 
quel  degré  d'infirmité  en  résultera.  L'exploration  électrique  des  nerfs 
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et  des  muscles  est  le  seul  moyen  qui  puisse  fournir  des  renseigne- 
ments utiles.  Les  muscles  qui  présentent  la  réaction  de  dégénéres- 
cence doivent  être  considérés  sinon  comme  définitivement  perdus, 
au  moins  comme  très  notablement  atteints  ;  au  contraire,  on  peut 
compter  sur  la  conservation  d'un  muscle  qui,  trois  mois  après  la 
paralysie,  ne  présente  pas  de  réaction  de  dégénérescence. 

DIAGNOSTIC.  —  Au  début  de  la  maladie,  le  diagnostic  de  la 
paralysie  infantile  est  très  difficile  et  souvent  impossible  ù  faire 
parce  que,  chez  l'enfant,  le  début  de  la  plupart  des  maladies  aiguës 
peut  être  annoncé  par  des  troubles  nerveux  et  des  convulsions.  Ce 
sont  le  rhumatisme  articulaire  aigu  et  la  méningite  cérébro-spinale 
qui  prêtent  le  plus  souvent  à  confusion. 

Alapériodedeparalysiegénéralisée,  le  diagnostic  devientplus  facile. 

La  polynévrite  aiguë  est  rare  chez  l'enfanl.  Tous  les  muscles 
innervés  par  les  nerfs  malades  sont  envahis  au  même  degré  ;  l'amyo- 
trophie  est  plus  précoce.  Elle  revêt  quelquefois  la  forme  .systéma- 
tisée motrice,  mais  le  plus  souvent  les  filets  sensitifs  sont  en  même 
temps  altérés  :  de  là  des  douleurs  plus  intenses,  spontanées  ou  pro- 
voquées, surtout  réveillées  par  la  pression  sur  le  trajet  des  nerfs;  la 
sensibilité  objective  est  atteinte.  Dans  la  paralysie  infantile,  la  topo- 
graphie de  l'atrophie  est  radiculaire,  dans  la  polynévrite  elle  est 
périphérique,  c'est-à-dire  que  les  masses  musculaires  sont  prises 
d'une  manière  égale  et  symétrique.  Enfin  la  polynévrite  guérit  le  plus 
souvent  sans  laisser  de  traces. 

La  myélite  aiguë  diffuse  est  exceptionnelle  chez  l'enfant  :  la  para- 
lysie des  sphincters,  les  troubles  de  la  sensibilité  la  distinguent  de 
la  paralysie  infantile. 

hsi  paralysie  hystérique  s'accompagne  aouveni  d'atrophie  muscu- 
laire chez  l'enfant.  En  réalité,  il  s'agit  plutôt  d'émacialion,  et  la  réaction 
de  dégénérescence  fait  défaut;  elle  s'accompagne  tie  troubles  de  la 
sensibilité,  et  les  réflexes  persistent.  Il  est  facile  d'éviter  la  confusion. 

Quand  la  paralysie  infantile  est  localisée,  le  diagnostic  est  relati- 
vement facile. 

La  pseudo-paralysie  syphilitique  de  Parrot  (disjonction  de  la 
diaphyse  et  de  l'épiphyse  des  os  longs)  s'accompagne  de  douleurs 
très  vives  pendant  les  mouvements  ;  on  y  trouve  aussi  tous  les  signes 
des  fractures  et  l'enfant  nest  pas  paralysé. 

La  paralysie  douloureuse  des  jeunes  enfants  est  d'origine  Irauma- 
tique  :  donc  jamais  de  période  infectieuse  de  début,  ni  de  paralysie 
généralisée;  tout  mouvement  est  douloureux  ;  la  guérison  a  lieu  en 
quelques  jours. 

Lorsqu'elle  est  reconnue  dès  la  naissance,  la  paralysie  obstétricale 
du  plexus  brachial  est  d'un  diagnostic  facile.  Le  diagnostic  rétros- 
pectif est  plus  délicat.  L'atrophie  peut  revêtir  le  type  radiculaire 
supérieur  de  Duchenne-Erb  (deltoïde,  sus  et  sous-épineux,  biceps 
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brachial  antérieur)  ou  le  type  radiculaire  inférieur  de  Klumpke 
(paralysie  du  cubital  et  du  médian  avec  troubles  oculo-pupillaires) 
ou  le  type  radiculaire  total.  La  paralysie  obstétricale  est  plus  souvent 
double  et  symétrique  que  la  paralysie  infantile,  le  type  radiculaire  est 
moins  pur  dans  la  poliomyélite  que  dans  le  cas  de  lésion  radiculaire 
proprement  dite.  Dans  les  paralysies  radiculaires,  quel  que  soit  leur 
type,  il  existe  presque  toujours  des  troubles  de  la  sensibilité  à  topo- 
graphie également  radiculaire. 

L'absence  de  contracture  et  l'abolition  des  réflexes  distinguent  la 
paralysie  infantile  à  forme  hémiplégique  (poliomyélite  aiguë  unila- 
térale) de  Vhémiplégie  cérébrale  infantile,  de  la  maladie  de  Lillle  et 
des  diverses  affections  spasmo-paralyliques  de  l'enfance. 

La  mijopatliie,  dans  ses  divers  types  (Landouzy-Dejerine,  Erb, 
Moëbius),  suit  une  évolution  lente  et  progressive  :  elle  débute  par 
la  face  ou  la  racine  des  membres;  l'atrophie,  symétrique,  domine  la 
paralysie.  Uamyotrophie  névritique  type  Charcot-Marie  débute  par 
les  membres  inférieurs  ;  sa  marche  est  également  lente  et  progressive. 
Il  en  est  de  même  pour  la  névrile  hyperlrophiqne  et  progressive  de 
l'enfance  de  Dejerine  et  Sottas,  et  ici  les  nerfs  sont  très  augmentés  de 
volume. 

Les  paralysies  consécutives  aux  maladies  infectieuses  relèvent  de 
diverses  causes  :  soit  une  névrite,  soit  une  paralysie  ascendante,  soit 
enfin  une  paralysie  infantile  véritable  ;  les  deux  premières  se  diffé- 
rencient de  la  paralysie  infantile  par  leur  début  moins  brusque,  leur 
marche  plus  ou  moins  rapidement  extensive  ;  leur  généralisation 
ne  se  fait  pas  d'ordinaire  d'emblée,  mais  en  quelques  jours. 

Le  diagnostic  peut  être  plus  délicat  dans  certains  cas  de  névrite  de 
cause  infectieuse  ou  toxique,  localisée  à  un  seul  tronc  nerveux.  Nous 
avons  observé  et  suivi  pendant  deux  ans,  à  la  Salpètrière,  une  enfant 
de  onze  ans  qui,  après  deux  jours  de  fièvre  intense,  fut  frappée  de 
paralysie,  puis  d'alrophie  <les  muscles  de  la  région  antéro-exlerne  de 
la  jambe  gauche,  avec  réaction  de  dégénérescence.  Le  diagnostic 
de  névrile  du  nerf  sciali(}ue  poplité  externe  put  être  porté  en  se 
basant  sur  l'existence  de  troubles  subjectifs  et  objectifs  de  la  sen- 
sibilité dans  le  domaine  de  ce  nerf.  Ce  diagnostic  fut  confirmé  par 
l'évolution,  c'est-à-dire  par  la  guérison,  ([ui  du  reste  mit  deux  ans 
à  s'etïectuer  complètement. 

La  paraplégie  du  mal  de  Poil  est  spasmodique,  avec  exagération 
desrétlexes  rotuliens  et  troubles  des  sphincters.  Le  mal  de  Polt  dorso- 
lombaire  donne  lieu  à  une  paraplégie  flasque,  ([u'il  est  plus  difficile 
de  distinguer  de  la  paralysie  infantile.  Mais  cette  paraplégie  s'installe 
rarement  d'une  manière  aussi  brusque  ;  il  faut  rechercher  avec  soin 
tous  les  signes  de  la  tuberculose  vertébrale. 

Dans  les  formes  douloureuses  de  la  poliomyélite  aiguë,  on  peut 
au  début  hésiter  entre  une  paralysie  infantile  et  une  coxalgie;  mais 
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le  mode  d'apparition  des  accidents,  leur  évolution  rendent  le  dia- 
gnostic facile. 

L'amyolrophie  spinale  infantile  (Werdnig,  lloirmunn,  Bruns i  se 
dislingue  par  son  caractère  familial,  par  son  évolution  lente  et 
progressive,  par  son  apparition  tout  à  fait  dans  le  jeune  âge. 

En  présence  de  di/formilés  datant  de  l'enfance,  on  devra  s'elïorcer 
de  savoir  si  elles  relèvent  ou  non  de  la  paralysie. infantile.  Le  pied 
bot  ballant  paralytique  se  distinguera  facilement  du  pied  bol  congé- 
nilal  spasmodiqiie.  La  luxation  paralytique  de  la  hanche  s'accom- 
pagne d'atrophie  des  muscles  fessiers. 

La  ponction  lombaire  a  donné  des  résultats  positifs  et  négatifs 
et,  par  conséquent,  n'a  pas  ici  une  grosse  valeur  diagnostique  ; 
lorsqu'il  existe  une  leucocytose  manifeste,  le  diagnostic  avec  une 
méningite  aigui'  compliquée  de  paralysie  radiculaire  est  très  délicat. 

Le  diagnostic  doit  être  encore  fait  avec  Vamijolonie  congénitale  ou 
maladie  d'Oppenheim.  Cette  affection  est  essentiellement  caractérisée 
par  une  hypotonie  très  accentuée  :  la  flaccidité  est  si  grande  que  l'on 
peut  imprimer  à  toutes  les  articulations  des  mouvements  j)assifs 
exagérés.  La  paralysie  est  variable  :  totale  dans  les  cas  graves,  elle 
est  à  peine  marquée  dans  les  cas  de  moindre  intensité  :  dans  les 
cas  moyens,  les  contractions  musculaires  sont  sans  eifet.  L'hypotonie 
et  la  paralysie  ne  frappent  ordinairement  que  les  membres,  et  plus 
constamment  les  membres  inférieurs  ([ue  les  membres  supérieurs; 
les  muscles  de  la  racine  paraissent  j)lus  pris  que  ceux  de  l'extrémiU' 
(Kosemberg,  Baudouin).  La  musculature  du  tronc  et  du  cou  est 
l)lus  rarement  envahie  (observation  d'Oppenhcim,  Baudouin);  la 
paralysie  des  muscles  intercostaux  est  néanmoins  signalée.  Les  mus- 
cles innervés  par  les  paires  crâniennes  sont  indemnes.  Le  strabisme 
est  exceptionnellement  mentionné. 

Les  muscles  sont  mous  et  grêles  :  l'examen  électrique  révèle  une 
diminution  notable  de  l'excitabilité,  voire  même  l'abolition  totale. 

L'intelligence,  la  sensibilité  sont  indemnes.  La  maladie  tend  à 
s'améliorer  et  à  guérir  chez  la  plupart  des  sujets,  surtout  sous  l'in- 
tluence  du  traitement  électrique.  La  bronchopneumonie  est  la 
cause  la  plus  fréquent(>  de  la  mort. 

Ce  n'est  ordinairement  (jue  quelques  mois  après  la  naissance  que 
l'attention  des  parents  est  attirée  sui*  les  symptômes  précédents  : 
Oppenlieim  croit  néanmoins  qu'il  s'agit  d'une  affection  congénitale. 

Une  seule  autopsie  avec  examen  histologique  complet  a  été  faite 
par  Baudouin  (tU07).  Les  muscles  étaient  le  siège  d'une  sclérose  très 
intense,  les  fibres  musculaires  atrophiées  pour  la  plupart,  quehiues- 
unes  hypertrophiées.  Les  fibres  des  racines  antérieures  étaient  beau- 
coup plus  grêles  que  celles  des  racines  postérieures  ;  leurs  gaines,  plus 
espacées,  étaient  séparées  les  unes  des  autres  par  un  tissu  amorphe. 
En  outre,  on  remarquait  une  diminution  de  volume  des  cellules  des 
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cornes  antérieures,  au  niveau  de  la  huitième  racine  cervicale.  Il  y  a 
lieu  de  mentionner  encore,  dans  ce  cas,  la  sclérose  du  corps  thyroïde. 
ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  Anatomiquement,  la  paralysie 
infantile  est  une  myélomalacie  aiguë  des  cornes  antérieures  de  la 
moelle  par  arlérite    :  poliomyélite  antérieure   aiguë.   Cette  lésion 


Fif;.  194.  —  Coupe  transversale  de  la  moelle  lombaire  dans  un  cas  de  paralysie 
inCantile  généralisée  avec  prédom.inanCe  dans  les  membres  inférieurs,  chez  un 
enfant  de  deux  ans  et  demi.  Autopsie  deux  mois  après  le  début  des  accidents. 
Lésions  vasculaires  intenses.  Foyers  de  nécrose  dans  les  cornes  antérieures. 
Disparition  de  toutes  les  cellules  des  cornes  antérieures.  Coloration  au  Weigert-Pal. 
Remarquer  ici  la  pâleur  des  cordons  antéro-latéraux,  sauf  dans  les  régions  des 
faisceaux  pyramidaux  direct  et  croisé.  Cette  pâleur  est  due  à  la  dégénérescence 
des  fibres  d'origine  cordonale,  —  fibres  endogènes  ou  d'association.  —  Les  cordons 
liostérieurs,  par  contre,  sont  intacts.  Môme  cas  que  celui  de  la  figure  38,  page  79. 

médullaire  est  primitive;  les  lésions  des  nerfs,  des  muscles,  des  os 
sont  secondaires. 

1"  Lésions  précoces.  —  Au  début  delà  maladie,  on  trouve,  dans 
la  substance  grise  antérieure  de  la  moelle,  des  petits  foyers  de  ramol- 
lissement, uniques  ou  multiples,  uni  ou  bilatéraux;  on  les  trouve 
à  la  région  lombaire  de  la  moelle,  lorsque  la  paralysie  a  frappé 
les  membres  inférieurs;  dans  le  renflement  cervical,  quand  la  para- 
lysie a  frappé  les  membres  supérieurs.  A  rœii  nu,  ils  se  présentent 
sous  forme  de  petites  taches  arrondies  ou  ovalaires,  occupant  un 
des  groupes   cellulaires   de  la  corne  antérieure,   ordinairement   le 
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groupe  antéro-externe,  ou  tous  les  groupes  cellulaires  d'une  ou  des 
deux  cornes.  D'une  hauteur  variable,  et  ne  mesurant  le  plus  souvent 
que  quelques  millinK'lres  ou  conlimèlres,  ils  peuvent  exceptionnel- 
lement occuper  toute  la  hauteur  delà  moelle  (Dejerine  et  Ilueli.  Ils 
sont  parfois  symétriques,  et  frappent  alors  avec  la  môme  intensité 
on  inégalement  les  deux  moitiés  de  l'organe.  Cependant  souvent  ils 
sont  limités  à  un  seul  coté,  et  même,  comme  dans  le  cas  de  Dejerine 
et  liuet,  la  lésion  peut  s'étendre  de  haut  en  bas  dans  \m  seul  côté  de  la 
moelle  (fig.  105  el  lUfij  ;  l'unilatéralilé  (]c  la  lésion  rend  ce  cas  absolu- 
ment unique.  A  l'œil  nu,  ces  foyers  sont  entourés  d'une  zone  d'hy- 
perémie. 

Au  microscope,  les  vaisseaux  des  cornes  antérieures  sont  dilatés, 
entourés  d'une  gaine  leucocylique  ;  quel(|ues-uns  sont  obstrués  par 
le'  processus  d'endopériartérite.  Les  vaisseaux  spinaux  antérieurs 
présentent  des  altérations  semblables;  dans  leur  voisinage,  la  pie- 
mère  est  infiltrée  par  des  leucocytes. 

La  corne  antérieure  est  envahie  par  un  assez  grand  nombre  de 
leucocytes:  on  y  trouve  des  corps  granuleux  en  plus  ou  moins 
grande  abondance.  En  somme,  elle  est  le  siège  d'une  inllammation 
très  vive  qui  aboutit  quelquefois  à  la  nécrobiose,  lorsque  les  vaisseaux 
sont  obstrués. 

Les  cellules  nerveuses  sont  très  altérées  :  les  unes  ont  disparu; 
d'autres  ont  subi  l'atrophie  simple;  d'autres  sont  en  voie  de  dégé- 
nérescence granuleuse  ou  pigmentaire.  Les  granulations  protoplas- 
miques  disparaissent.  La  cellule  en  chromatolyse  se  vacuolise,  se 
fragmente  et  disparaît;  les  noyaux  névrogliques  prolifèrent. 

Dans  les  cordons  antéro-latéraux,  les  tubes  nerveux  qui  corres- 
pondent aux  racines  antérieures  et  aux  fibres  des  cellules  cordo- 
nales  sont  altérés;  la  myéline  est  segmentée  en  boules  granuleuses, 
dans  la  grande  majorité  des  cas,  les  altérations  des  faisceaux  de  la 
moelle  paraissent  peu  marquées,  par  comparaison  avec  les  cornes 
antérieures,  et  parfois  môme  semblent  laire  défaut.  C'est  du  moins  ce 
que  l'on  admettait  jusqu'ici,  mais  ce  n'est  pas  rigoureusement  exact. 

Lorsque  l'on  a  l'occasion  —  fort  rare  du  reste  —  d'examiner  la 
moelle  épinière  dans  la  poliomyélite  aiguë  de  l'enfance,  quelques 
semaines  après  le  début  de  l'allection,  il  est  facile  de  constater  alors, 
ainsi  que  nous  avons  été  à  même  de  le  faire,  l'existence  d'altérations 
considérables  dans  les  cordons  antérieurs.  C'est  ainsi  que  dans  un 
cas  nous  avons  constaté  une  dégénérescence  excessive  des  fibres 
d'origine  cordonale  et  la  dégénérescence  du  faisceau  de  Gowers 
(fig.  38  et  194).  Dans  les  cas  anciens,  par  suite  du  tassement  des 
éléments,  ces  dégénérescences  sont  difficiles  à  reconnaître. 

Les  racines  antérieures  de  la  moelle  sont  dégénérées. 

'2°  Lésions  tardives.  —  Plus  tard  apparaissent  des  lésions  cica- 
tricielles et  dégénératives,  beaucoup  moins  intéressantes. 
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La  moelle  est  atrophiée  sur  une  plus  ou  moins  grande  hauteur, 
des  deux  ou  d'un  seul  côté  :  dans  ce  dernier  cas,  elle  est  asymétrique 


Fis.   19Ô. 


Fig.   196. 

Fig.  195  et  196.  —Paralysie  infantile  unilatérale  gauche  à  forme  hémiplégique.  — 
Coupes  transversales  de  la  moelle  cervicale  et  lombaire.  Coloration  par  le  picro- 
carniin  en  masse.  La  corne  antérieure  gauche  est  atrophiée  et  beaucoup  plus 
petite  que  la  droite.  (J.  Dejkrine  et  Huet,  Archives  de  physiol..  IH88,  p.  375.) 

(fig.  195  à  198).  Ordinairement  l'atrophie  porte  exclusivement  sur  la 
colonne  grise  antérieure,  mais  elle  peut  aussi  envahir  les  parties 
voisines.  Sur  une  coupe  mince,  la  moelle  présente  une  Iranslucidité 
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particulière  au  niveau  de  la  lésion.  Les  cellules  des  cornes  anté- 
rieures sont  très  diminuées  de  nombre  ;  celles  qui  restent  sont  arron- 
dies, ji^lobuleuses,  à  peine  reconnaissables  ifig.  19Ô,  196  et  197,  198). 
Le  plus  souvent,  on  trouve,  au  milieu  du  tissu  névroglique  hyper- 
plasié,  des  masses  protoplasmiques  amorphes  ou  pigmentées,  reli- 
quats des  anciennes  cellules  ;  les  corps  amyloïdes  sont  abondants  : 
la  prolifération  de  la  névroglie  n'est  pourtant  pas  très  intense  dans 
la  plupart  des  cas  et  souvent  le  tissu  médullaire  paraît  raréfié.  La 
lumière  des  vaisseaux  est  rélrécie  ou  oblitérée,  et  les  parois  vascu- 
laires  sont  épaissies.  Les  racines  antérieures  sont  atrophiées.  On  a 
signalé  dans  quelques  casTalrophiedescellulesdescolonnesdeClarke. 

Probst  (1898)  a  étudié  l'état  du  cerveau  dans  la  paralysie  infantile. 
Confirmant  les  recherches  de  Sanders,  Rumph,  Colella,  Govvers, 
Probst  a  trouvé  une  atrophie  de  la  région  rolandique,  du  gijnis 
HKirginalis,  du  gi/rusangularis,  du  faisceau  pyramidal  dans  toute  son 
étendue  et  du  cervelet.  11  ne  s'agissait  pas  d'un  processus  de  dégé- 
nérescence, mais  d'un  véritable  arrêt  de  développement.  Ces  lésions 
sont  d'importance  secondaire. 

Les  nerfs  périphériques  qui  prennent  leur  origine  dans  les  régions 
malades  sont  atrophiés.  A  côté  de  fibres  saines  ils  contiennent,  dans 
les  cas  récents,  des  fibres  dégénérées,  des  tubes  vides  ou  ne 
présentant  que  des  vestiges  de  myéline.  Dans  les  cas  anciens,  on  ne 
trouve  plus  de  fibres  en  voie  de  dégénérescence,  mais  les  quelques 
fibres  saines  qui  persistent  sont  entourées  de  gaines  vides  et  de  tubes 
grêles:  ceux-ci  sont  beaucoup  plus  abondants  que  dans  les  nerfs 
sains.  Le  nombre  relatif  de  ces  divers  éléments  varie  suivant  le  nerf 
considéré  ;  mais,  d'une  façon  générale,  les  nerfs  périphériques,  en 
raison  des  anastomoses  des  plexus,  paraissent  un  peu  moins  altérés 
qiie  les  racines  antérieures  correspondantes.  Le  tissu  conjonctif 
périfasciculaire  est  souvent  hyperplasié. 

Les  altérations  musculaires,  toujours  très  accentuées,  avaient  été 
jadis  regardées  comme  la  lésion  primitive  de  la  maladie.  Certains 
muscles  ont  complètement  disparu,  d'autres  sont  remplacés  par  une 
masse  jaunAtre,  molle,  contenant  çà  et  là  des  fibres  saines,  doù  leur 
aspect  bigarré.  Entre  les  fibres  dégénérées  et  à  leur  place  se  déve- 
loppe parfois  une  lipomatose  luxuriante  :  d'où  le  nom  de  parali/sie 
(ilrop/u(jue  graisseuse  de  renfance,  que  Duchenne  avait  donné  à  la 
maladie,  ou  une  sclérose  interfasciculaire,  trèsdenseet  très  résistante. 

La  lésion  essentielle  est  la  disparition  du  faisceau  primitif.  Le 
jilasma  musculaire  se  fragmente,  la  striation  disparaît  et  les  noyaux 
prolifèrent;  le  faisceau  primitif  se  résorbe.  A  sa  place  se  disposent 
en  séries  linéaires  des  gouttelettes  graisseuses,  séparées  par  la  trame 
conjonctivo-vasculaire  du  muscle  restée  indemne  ou  sclérosée.  — 
A  côté  de  fibres  musculaires  atrophiées,  on  en  trouve  d'autres  saines, 
quelques-unes  hypertrophiées  (Dejerine),  de  dimensions  au-dessus 
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de  la  moyenne  :  hypertrophie  envisagée  par  l'un  de  nous  comme  com- 
pensatrice, comme  le  premier  stade  d'un  processus  atrophique  par 
Erb,  comme  une  variété  de  dégénérescence,  liée  à  une  altération  de 
la  cellule  spinale  et  n'allant  pas  jusqu'à  la  destruction,  par  Jofîroy  et 
Achard.  En  somme,  le  processus  qui  frappe  les  muscles  est  identi- 
quement le  même  que  celui  qui  suilla  section  d'un  nerf  périphérique. 
11  s'agit  d'une  lésion  secondaire,  banale. 

Les  vaisseaux,  artères  et  veines,  du  membre  paralysé  sont  atiophiés, 
réduits  de  volume;  leurs  parois  sont  amincies.  Cette  atrophie  semble 
jouer  un  rôle  dans  l'arrêt  de  développement  ultérieur  du  membre. 

Les  os  du  membre  malade  sont  réduits  dans  toutes  leurs  dimen- 
sions, en  longueur,  en  largeur  et  en  épaisseur;  leurs  saillies  sont 
elï'acées,  les  crêtes  aplaties,  leurs  dépressions  nivelées.  La  surface 
tend  à  devenir  lisse  à  cause  de  la  disparition  des  muscles  actifs.  La 
couche  com|)acte  j)résente  une  épaisseur  uniforme  ;  les  systèmes  de 
Havers  ont  un  diamètre  moindre  qu'à  l'état  normal. 

En  résumé,  la  destruction  des  cornes  antérieures  a  pour  consé- 
quence l'atrophie  de  toutes  les  parties  constituantes  du  membre 
correspondant  :  muscles,  os,  vaisseaux. 

Dans  deux  cas,  Rissler  a  trouvé  des  lésions  inflammatoires  et  dé- 
génératives  dans  plusieurs  noyaux  des  nerfs  crâniens  :  les  malades 
avaient  succombé  pendant  la  période  aiguë. 

De  quelle  nature  est  la  lésion  médullaire?  Est-elle  cellulaire, 
parenchymateuse,  ou  interstitielle?  D'après  Charcol,  JoiTroy,  la 
lésion  des  cellules  est  primitive,  et  la  paralysie  infantile  est  une 
myélite  parenchymateuse,  une  myélite  systématisée  des  cellules  des 
cornes  antérieures  de  la  moelle.  Roger  et  Daniaschino  ont  soutenu, 
au  contraire,  que  la  lésion  cellulaire  est  secondaire  à  une  intlamma- 
lion  d'origine  vasculaire.  Leyden  voit  dans  cette  maladie  une  myélite 
dilîuse.  Les  autopsies  de  Money,  Redlich,  Siemerling,  Goldscheider, 
très  rapprochées  du  début  de  la  maladie,  montrent  la  constance  de 
l'artérite  ;  les  altérations  cellulaires  et  la  prolifération  de  lanévroglie 
sont  secondaires.  La  localisation  des  lésions  dans  la  corne  antérieure 
tient  unicjuement  à  la  distril)ution  artérielle.  Pierre  Marie  a  soutenu 
l'origine  vasculaire  de  la  maladie  et  en  fait  une  maladie  pseudo-sys- 
tématique plutôt  qu'une  maladie  à  systématisation  rigoureuse.  De 
même  Matlhes  (1898)  compare  les  lésions  trouvées  à  celles  de  la 
myélite  hémorragique. 

Les  recherches  expérimentales (Vaillard)  montrent  (juc  les  toxines 
peuvent  agir  directement  sur  la  cellule  nerveuse,  sans  que  les 
vaisseaux  soient  malades.  Mais  les  recherches  anatomo-pathologiques 
précédentes,  dont  les  résultats  sont  généralement  admis,  tendent  à 
faire  rejeter  la  pathogénie  admise  par  Charcot.  La  paralysie  infantile 
n'est  pas  une  alï'ection  spécifique  i)rimilive  des  cellules  des  cornes 
antérieures  de  la  moelle  ;  c'est  une  myélite  infectieuse,  primitivement 
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vasculaire,  ne  déterminant  que  secondairement,  et  de  par  l'inflam- 
mation et  l'oblitération  vasculaires,  les  altérations  parenchymateuses. 
Cependant,  dans  les  cas  où  la  lésion  siège  dans  toute  la  hauteur  de 
la  moelle  et  d'un  seul  côté  (Dejerine  et  Huet),  l'idée  d'une  systématisa- 
tion cellulaire  de  la  lésion  paraît  au  premier  abord  plus  vraisemblable. 

ÉTIOLOGIE.  —  La  poliomyélite  antérieure  aiguë  est  une  maladie 
de  la  première  enfance.  Elle  s'observe  surtout  dans  la  deuxième 
année  de  la  vie  ;  plutôt  rare  avant  dix  mois,  on  peut  encore  la  rencon- 
trer à  trois  et  quatre  ans,  exceptionnellement  à  sept  et  même  onze  ans. 

L'influence  du  sexe  est  peu  importante;  cependant,  pour  certains 
auteurs,  les  garçons  y  seraient  plus  exposés  que  les  filles.  L'éruption 
dentaire,  le  froid,  le  traumatisme  ne  sont  quedes  causes  occasionnelles. 

La  véritable  cause  de  la  maladie  est  l'infection.  La  paralysie  infan- 
tile est  une  maladie  infectieuse  à  détermination  médullaire.  En 
faveur  de  cette  théorie  infectieuse  soutenue  par  Pierre  Marie,  on 
peut  invoquer  les  arguments  suivants  :  la  maladie  débute  avec  de  la 
fièvre  et  des  symptômes  généraux  comme  les  maladies  infectieuses 
aiguës  et  fébriles;  souvent  on  la  voit  éclater  dans  le  cours  ou 
à  la  suite  d'une  maladie  infectieuse  (scarlatine,  rougeole,  variole, 
fièvre  typhoïde,  angine,  coqueluche),  dont  elle  constitue  à  propre- 
ment parler  une  complication.  Souvent  aussi  elle  revêt  le  carac- 
tère épidémique  :  Cordier,  en  moins  de  deux  mois,  en  observe 
treize  cas,  dont  quatre  mortels,  sur  une  population  de  1  500  ha- 
bitants. A  Mandai  (Norvège),  Leegard  en  cite  huit  cas  en  un  mois. 
Médin,  à  Stockholm,  rassemble  en  1887  quarante-trois  cas  de  para- 
lysie infantile  ;  de  1888à  1894,  il  n'en  trouve  que  vingt-neuf  cas  spora- 
diques,  tandis  qu'en  l'année  1895  une  épidémie  en  produit  à  elle  seule 
vingt  et  un.  Pieraccini  voit  en  quinze  jours  se  développer  sept  cas 
(le  paralysie  infantile.  A.  Macphail  et  Caverly,  dans  une  épidémie  de 
maladie  nerveuse  aiguë  des  enfants,  ont  vu  en  trois  ou  quatre  mois 
cent  vingt  enfants  atteints.  Dans  une  zone  restreinte  de  la  commune 
externe  de  Padoue,  Cervesato  soigne  vingt-six  enfants  atteints  de 
paralysie  infantile  du  15  mai  au  15  octobre.  Buccelli  donne  l'histoire 
de  dix-sept  cas  de  paralysie  spinale  et  de  paralysie  cérébrale  infan- 
tiles, qui  se  sont  produits  à  proximité  les  uns  des  autres  dans  une 
courte  période  de  temps,  dans  un  étroit  quartier  de  Gênes,  et,  acceptant 
la  conception  de  Slrûmpell,  il  insiste  sur  l'identité  de  la  paralysie 
infantile  et  de  la  polioencéphalite,  ne  différant  l'une  de  l'autre  que 
par  la  localisation  du  principe  infectieux  ;  des  exemples  semblables 
ont  été  publiés  par  Môbius  Pastein,  Hofïmann. 

Newmark  constate,  en  un  mois  et  demi,  quatre  cas  de  paralysie 
infantile  dans  un  petit  village  de  quarante-neuf  habitants.  Simonini 
relate  une  petite  épidémie  de  cinq  cas  dans  laquelle  la  maladie 
semblait  présenter  des  connexions  avec  le  rhumatisme  articulaire. 
Dans   l'espace    de    cinq    mois,    Auerbach    a    observé    quinze    cas 
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dans  la  policlinique  des  maladies  nerveuses  à  Francforl-sur-le-Mein. 
Schullzc,  ayant  constaté  la  coïncidence  de  la  méningite  ou  de 
la  paralysie  infantile  avec  l'encéphalite  et  ayant  trouvé  le  ménin- 
gocoquedans  le  liquide  céphalo-rachidien  d'un  malade,  pense  que  la 
méningite  cérébro-spinale,  la  poliomyélite  et  l'encéphalite  consti- 
tuent trois  localisations  du  même  processus  pathogénétique  dont 
l'agent  principal  est  le  méningocoque.  Rendu  a  observé  un  cas  de 
méningite  cérébro-spinale  (pii  s'est  compliquée  d'accidents  très  ana- 
logues à  ceux  de  la  paralysie  infantile. 

L'association  de  la  polioencéphalite  et  de  la  poliomyélite  chez  le 
mémo  enfant  a  été  signalée  par  plusieurs  auteurs  (  Williams,  Neuralh, 
Negro)  :  il  en  existe  quelques  observations  avec  autopsie  (Lamy, 
Hedlich,  Beyer,  Hossi)  ;  en  même  temps  que  l'atrophie  des  cornes 
antérieures,  on  constate  des  foyers  de  ramollissementdans  le  cerveau. 

Mais  l'infection  no  suffit  pas;  il  faut  encore  expliquer  la  loca- 
lisation du  germe  ou  de  ses  toxines  sur  la  moelle.  S'agil-il  d'une 
(pialité  spéciale  du  germe?  \ous  n'en  savons  rien.  On  admet  plutôt 
que  la  moelle  constitue  un  lieu  de  moindre  résistance,  par  le  fait 
d'une  tare  héréditaire  (Dejerine).  Une  s'agit  pas  ici  d'hérédité  directe, 
mais  d'hérédité  indirecte,  d'hérédité  nerveuse.  Celte  tare  héréditaire, 
rette  dégénérescence  nerveuse  serait  la  cause  d'appel  et  de  localisa- 
tion do  l'agent  infectieux  sur  la  moelle  épiniére. 

TRAITEMENT.  —  Au  stade  de  début,  le  traitement  est  purement 
symptomaliipie.  Les  bains  et  l'antisepsie  gastro-intestinale,  surtout  A 
l'aide  du  calomol,  peuvent  être  utilement  employés.  La  quinine,  l'anti- 
j)yrine  trouvent  leur  indication.  Dès  ce  moment,  si  le  diagnostic  est 
posé,  on  met  le  malade  au  repos  au  lit,  évitant  à  la  moelle  tout  elTort 
ou  toute  fatigue  inutile.  La  révulsion  sur  la  colonne  vertébrale  peut 
élre  tentée,  mais  elle  est  difficile  à  appliquer.  L'ergot  de  seigle, 
entre  les  mains  de  Hammond,  aurait  pu,  dans  certains  cas,  juguler  la 
maladie,  ou  tout  au  moins  en  arrêter  les  progrès. 

Au  début  de  la  phase  paralytique,  on  a  recommandé  à  l'intérieur 
l'emploi  de  la  strychnine. 

11  ne  faut  que  bien  peu  compter  sur  les  résultats  de  ces  diverses 
médications;  malgré  tout,  les  phénomènes  paralytiques  apparaissent. 
Dès  lors,  la  lésion  des  cellules  est  faite,  définitive  pour  la  plupart 
d'entre  elles,  et  il  ne  faut  songer  qu'à  sauver  le  plus  de  musculature 
possible.  L'éleclrisation  est  le  traitement  de  choix. 

A  quel  moment  faut-il  le  commencer?  11  est  bon  de  ne  pas  instituer 
dès  le  début  de  la  maladie  le  traitement  électrique  et  d'attendre  que 
les  phénomènes  inflammatoires  soient  calmés.  Appliquée  au  niveau 
du  rachis,  l'électricité  peut  modifier  la  circulation  et  la  nutrition  de 
la  moelle;  mais  elle  est  surtout  utile  lorsqu'elle  est  appliquée  surlcs 
nerfs  périphériques  et  les  muscles,  dont  elle  maintient  la  nutrition  et 
les    fonctions.     Le    long    du    rachis.    on    fait   passer   des   courants 
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galvaniques  ascendants  et  descendants;  les  deux  électrodes  seront 
placées  sur  la  colonne  vertébrale.  On  peut  employer  aussi  la  galva- 
nisation pour  les  muscles,  un  pôle  étant  appliqué  sur  le  racliis, 
l'autre  sur  le  muscle  à  électriser.  Duchenne  recommandait  surtout  la 
faradisation  avec  interruptions  lentes  et  courant  modéré.  Le  traite- 
ment électrique  doit  élre  persévérant,   employé  pendant  des  mois. 

Au  début,  il  faut  électriser  tous  les  muscles  du  membre  paralysé; 
parmi  eux  quelques-uns  sont  peut-être  destinés  à  recouvrer  leur 
motilité,  le  traitement  électrique  les  empêche  de  s'atrophier. 

Sur  les  muscles  les  plus  malades,  la  réaction  de  dégénérescence 
apparaît  rapidement.  Faut-il  continuer  à  électriser  ces  muscles?  Oui, 
car  si  la  réaction  de  dégénérescence  indique  ici  le  plus  souvent  la 
perte  définitive  du  muscle,  ce  symptôme  n'a  cependant  pas  une  valeur 
absolue.  On  a  même  vu  sur  ces  muscles  des  améliorations  surpre- 
nantes. 

On  conçoit  que  dans  un  muscle  toutes  les  fibres  ne  soient  pas 
frappées  au  même  degré  ;  quelques  fibres  restées  saines  sont  en 
nombre  insuffisant  pour  masquer  la  réaction  de  dégénérescence  : 
l'électrisalion  sauvera  ces  fibres  saines  et  permettra  au  muscle  de 
reprendre  une  partie  de  ses  fonctions.  Môme  si  on  n'observe  le  malade 
que  longtemps  après  le  début  de  sa  paralysie,  un  effort  peut  être 
tenté,  et  il  ne  faut  abandonner  tout  espoir  que  quand,  malgré  l'éhM'- 
trisation  suffisamment  prolongée,  la  paralysie  persiste.  Duchenne 
aurait  ainsi  obtenu  un  succès  après  quatre  ans  et  Hammond  après 
deux  ans. 

Le  massage,  les  frictions  sèches  ou  alcooliques,  les  bains  sont 
d'utiles  adjuvants.  On  retire  de  bons  résultats  d'une  gymnastique 
rationnelle  et  méthodique,  et  particulièrement  des  mouvements  passifs, 
agissant  successivement  sur  tous  les  muscles  du  membre  paralysé. 

Les  attitudes  vicieuses  susceptibles  d'entraîner  une  véritable 
infirmité  devront  être  combattues,  en  outre  des  moyens  précédents, 
par  des  appareils  orthopédiques,  à  la  condition  que  ceux-ci  soient 
légers  et  ne  causent  aucune  gêne. 

Dans  ces  dernières  années,  la  chirurgie  a  réussi  dans  certains  cas 
à  obtenir  des  résultats  très  satisfaisants.  Dirigée  contre  une  laxité 
ligamenteuse  exagérée,  une  arthrodièse  bien  faite  peut  faire  dispa- 
raître une  infirmité  gênante. 

On  est  encore  allé  plus  loin  et,  avec  Nicoladoni  (188I\  les  chirur- 
giens se  sont  etïorcés  de  suppléer  au  fonctionnement  d'un  muscle 
paralysé  par  celui  d'un  muscle  sain,  d'actionner  le  tendon  d'un 
muscle  paralysé  par  le  tendon  d'un  muscle  sain.  Pratiquée  depuis 
par  Hencke  et  von  Hacker  (1886j,  Parrisch  (1892),  Phocas  (1893), 
Cerné,  Winkelmann  (1894),  Phelps,  Ghillini,  Franke,  Hochet,  Pié- 
chaud  et  Bergonié,  cette  opération  a  été  complétée  par  Drobnik, 
qui  a  recommandé  la  transplantation  des   muscles  entre  eux.  Par 
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ces  méthodes,  les  résultais  seraient  brillants,  ra|)ides  et  perma- 
nents (^'idal)  ;  mais  il  est  imporlant,  l'opération  faite,  de  surveiller 
attentivement  le  malade  et  de  le  soumettre  encore  longtemps  au 
massage,  à  l'éleclricité  et  aux  mouvements  passifs. 


II.  —  POLIOMYELITE  ANTERIEURE  AIGUË  DE  L'ADULTE. 

HISTORIQUE.  —  En  I.SOS,  Meyer  décrit  chez  l'adulte  une  alTeclion 
analogue  à  la  paralysie  infantile  au  point  de  vue  clinique.  Duchenne 
(de  Boulogne)  la  classe  dans  les  paralysies  spinales  aiguës  et,  l'iden- 
tifiant à  la  paralysie  infantile,  l'attribue  à  l'atrophie  des  cellules  des 
cornes  antérieures  de  la  moelle  :  d'où  le  nom  de  parah/sie  spinale 
aiguë  de  Vadalle.  Charcol  soutient  cette  conception  de  Duchenne, 
et  insiste  sur  ses  relations  intimes  avec  la  paralysie  infantile.  Mais  la 
paralysie  spinale  aiguëde  l'adulte  n'est  encore  qu'une  forme  clinique. 

En  1873,  Gombault  publie  une  autopsie  qu'il  considère  comme 
démonstrative.  Kûssmaul  donne  à  celte  affection  ainsi  qu'à  la  para- 
lysie infantile  la  dénomination  de  poliomyélite  antérieure  aiguë. 
Petitfils,  Schultze,  Immermann,  ^"ulpian  réunissent  d'autre  part  la 
paralysie  spinale  aiguë  de  l'adulte  à  la  maladie  de  Landry,  que 
Westphal  s'etîorce  au  contraire  de  séparer. 

Les  autopsies  de  Schultze,  Friedlander,  Rissler,  Williamson, 
confirmativesde  celle  de  Gombault,  semblaient  établir  l'existence  de 
la  poliomyélite  aiguë  de  l'adulte  que  vinrent  battre  en  brèche  les 
travaux  sur  les  polynévrites.  Déjà  en  1884  Leyden  soutenait  que  la 
paralysie  spinale  aiguë  de  l'adulte  n'était  qu'une  polynévrite  ; 
en  1889,  M"'  Dejerine-Klumpke  démontrait  que  la  polynévrite  pou- 
vait revêtir  exactement  l'aspect  de  la  paralysie  de  Landry  et  de  la 
poliomyélite  antérieure  aiguë  de  l'adulte.  L'année  suivante,  l'un  de 
nous  (Dejerine,  1890]  publiait  une  autopsie  de  paralysie  spinale  aiguë 
de  l'adulte  :  les  nerfs  seuls  étaient  malades,  la  moelle  était  indemne. 
11  soutenait,  par  suite,  que  la  plupart  dos  faits  de  paralysie  spinale 
aiguë  de  l'adulte  relèvent  de  la  polynévrite. 

Entre  ces  deux  opinions  contraires  s'est  fait  place  récemment 
une  opinion  de  conciliation.  Eisenlohr  admet  que  la  paralysie  spinale 
aiguë  de  l'adulte  n'est  qu'un  syndrome  relevant  tantôt  de  la  polio- 
myélite, tantôt  de  la  polynévrite.  Raymond  la  considère  comme  une 
lésion  du  neurone  moteur  périphérique  frappé  tantôt  dans  sa  cellule 
d'origine,  tantôt  dans  son  cylindraxe.  Pour  notre  part,  tout  en  admet- 
tant l'existence  delà  poliomyélite  aiguë  de  l'adulte,  nous  la  considé- 
rons comme  très  rare,  incomparablement  plus  rare  que  celle  de 
l'enfance. 

ÉTIOLOGIE.  —  Duchenne  (de  Boulogne)  invoquait  surtout,  comme 
causes  de  la  maladie,  le  froid  brusque,  les  fatigues  musculaires,  le 
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traumatisme.  Franz  Mûller  ne  reconnaissait  même  comme  seule 
cause  que  le  froid  humide.  Une  expérience  de  Feinberg  semblait 
démontrer  ce  rôle  capital  du  froid:  en  projetant  un  jet  d'éther  à 
plusieurs  reprises  sur  un  lapin  rasé,  cet  auteur  était  parvenu  à 
déterminer  une  myélite,  avec  paraplégie  et  incontinence  des 
urines. 

Mais  aujourd'hui  la  théorie  infectieuse  règne  sans  conteste. 
Comme  la  paralysie  infantile,  la  paralysie  spinale  aiguë  de  l'adulte 
peut  se  montrer  au  cours  d'une  fièvre  éruptive,  rougeole,  variole, 
scarlatine,  la  fièvre  typhoïde,  la  malaria  (Laveran),  la  grippe.  Au 
cours  des  épidémies  de  paralysie  infantile  observées  par  Cordier, 
Médin,  Caverley,  Macphail,  les  adultes  étaient  frappés  comme  les 
enfants. 

La  maladie  survient  entre  vingt  et  quarante  ans,  plus  tôt  chez  les 
individus  déjà  atteints  d'une  paralysie  infantile  (Sauze),  excep- 
tionnellement plus  tard  (cinquante-huit  ans,  Bikeles).  Les  hommes 
seraient  plus  souvent  frappés  que  les  femmes;  Sauze  donne  la  pro- 
portion de  47  hommes  pour  17  femmes. 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  Période  de  début.  —  Chez  un  individu 
en  bonne  santé  éclatent  brusquement  des  symptômes  d'infection 
générale.  En  proie  à  une  courbature  très  accentuée,  le  malade  accuse 
parfois  des  douleurs  vives,  excruciantes  ou  fulgurantes,  erratiques 
et  diffuses,  sans  rapport  avec  la  distribution  des  nerfs.  Plus  intenses 
dans  les  muscles  qui  seront  atrophiés,  elles  atteignent  leur  maximum 
en  quelques  instants,  rarement  en  plusieurs  jours  ;  elles  se  montrent 
à  la  nuque,  descendent  le  long  du  rachis  et  s'irradient  dans  les 
membres.  Constantes  pour  la  plupart  des  auteurs,  ces  douleurs 
feraient  défaut  pour  Leyden. 

En  même  temps  la  fièvre  s'allume  et  atteint  rapidement  39°,  40"  et 
plus,  Des  troubles  digestifs,  nausées,  vomissements,  diarrhée,  de  la 
céphalalgie,  du  délire,  exceptionnellement  des  érythèmes,  des  sueurs 
complètent  le  tableau  clinique.  Cette  période  aiguë  préparalylique 
dure  vingt-quatre  à  quarante-huit  heures  ;  puis  l'état  général  s'amé- 
liore en  même  temps  que  la  paralysie  apparaît.  —  Cette  première 
période  peut  d'ailleurs  manquer  complètement. 

Période  de  paralysie.  —  La  paralysie  s'établit  vite,  en  une 
demi-heure  (Gombault),  plus  souvent  en  quelques  jours  (deux  à 
trois  jours),  exceptionnellementen  une  semaine.  Elle  frappe  d'emblée 
un  grand  nombre  de  muscles,  sans  ordre  apparent  :  c'est  une  para- 
lysie massive.  Il  est  exceptionnel  de  la  voir  évoluer  par  étapes.  D'un 
coup  les  quatre  membres  peuvent  être  pris;  plus  souvent  elle  se 
montre  sous  forme  de  paraplégie,  et  alors  ce  sont  les  membres  infé- 
rieurs qui  sont  le  plus  souvent  frappés.  Comme  formes  plus  rares 
encore,  nous  signalerons  les  monoplégies,  les  hémiplégies  et  les 
paralysies  croisées.  Tous  les  muscles  de  la  vie  de  relation  peuvent 

Traité   de   médecink.  XXXIV.  —  24 


370     DEJERINEETTHOMAS.  — MALADIES  DE  LAMOELLE  ÉPIMEKE. 

être  atteints.  Exceptionnellement  les  muscles  de  la  face  et  des  yeux 
sont  touchés  (Edwards).  La  paralysie  est  et  reste  flasque,  les 
réilexes  tendineux  sont  abolis.  La  contractilité  électrique  est  dimi- 
nuée, et  dans  les  muscles  définitivement  condamnés  la  réaction  de 
dégénérescence  apparaît  vile.  En  général  il  n'existe  pas  de  troubles 
sensitifs  ;  cependant  on  a  signalé  parfois  des  anesthésies,  ou  des 
hypereslhésies  localisées  (Sauze)  ;  Franz  Mûller  a  observé  des  dou- 
leurs provoquées  par  la  pression  des  masses  musculaires,  et  par  les 
mouvements  passifs.  Les  sphincters  sont  le  plus  ordinairement  con- 
servés. 

Période  de  régression  et  d'atrophie.  —  La  paralysie  aban- 
donne une  partie  des  muscles  qu'elle  avait  primitivement  atteints, 
pour  se  fixer  définitivement  sur  certains  muscles  ou  groupes  muscu- 
laires. Il  y  a  donc  des  muscles  qui  récupèrent  leurs  mouvements, 
tandis  que  d'autres  sont  frappés  d'atrophie.  La  rétrocession  de  la 
paralysie  peut  être  plus  ou  moins  complète,  si  bien  que  finalement 
il  peut  n'y  avoir  qu'un  petit  nombre  de  muscles  paralysés.  L'atrophie 
a  une  marche  rapide,  et  s'accompagne  de  réaction  de  dégénéres- 
cence. Les  muscles  atrophiés  sont  parfois  agités  de  secousses  fibril- 
laires;  les  réflexes  tendineux  sont  abolis.  En  môme  temps,  le  membre 
se  refroidit,  la  peau  se  cyanose,  et  souvent  se  recouvre  de  sueurs  froides. 

Dans  les  cas  typiques,  la  paralysie  définitive  et  l'atrophie  alTectent 
une  distribution  nettement  radiculaire  :  c'est  ainsi  qu'au  membre 
supérieur  le  groupe  Duchenne-Erb  (deltoïde,  biceps,  brachial  anté- 
rieur, supinateur)  est  souvent  pris  avec  la  même  élection  que  dans  la 
paralysie  radiculaire  supérieure  du  plexus  brachial. 

Les  déformations  consécutives  sont  variables  suivant  les  muscles 
atteints.  Le  pied  bot  est  la  plus  fréquente  de  ces  déformations.  Mais 
comme  la  paralysie  frappe  des  adultes,  dont  le  développement  est 
achevé,  il  ne  peut  y  avoir  ni  arrêt  de  développement,  ni  inégalité  dans 
la  longueur  des  membres.  Les  os,  en  particulier,  sont  à  peine  ou  pas 
du  tout  frappés  par  l'atrophie. 

ÉVOLUTION.  —  La  maladie  présente  dans  son  ensemble  une 
marche  rapide  ;  son  évolution  se  fait  en  quelques  semaines,  el  rapi- 
dement elle  arrive  à  la  période  d'atrophie. 

La  paralysie  spinale  aiguë  de  l'adulte  laisse  à  sa  suite  des  atrophies 
et  des  paralysies  persistantes.  Parfois  l'atrophie  continue  lentement 
et  progressivement  son  évolution,  et  la  paralysie  spinale  aiguë  se 
continue  paruneatrophie  spinale  progressive.  La  mort  peut  survenir, 
soit  dès  le  début  et  par  l'intensité  des  phénomènes  infectieux,  soit  par 
extension  de  la  paralysie  au  diaphragme. 

Dans  quelques  cas  assez  rares,  il  y  a  une  association  de  polioencé- 
phalite  et  de  poliomyélite  antérieure  aiguë;  les  nerfs  bulbaires  les  plus 
fréquemment  frappés  de  paralysie  sont  le  nerf  facial  et  le  moteur 
oculaire  externe. 
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Le  pronostic  doit  donc  être  réservé. 

DIAGNOSTIC.  —  Début  fébrile  infectieux,  paralysie  rapide  et  com- 
plète, atrophie  secondaire  après  rétrocession  partielle  de  la  paralysie, 
tels  sont  les  éléments  du  diagnostic. 

Lliématotnyélie  présente  également  un  début  aigu,  mais  il  n'y  a 
généralement  pas  de  fièvre;  par  contre,  elle  s'accompagne  toujours 
de  troubles  dans  le  domaine  de  la  sensibilité  et  des  sphincters;  le 
plus  souvent  les  réflexes  sont  exagérés  dans  les  parties  innervées  par 
les  segments  sous-jacents  à  la  lésion. 

Dans  les  myélites  aiguës,  \qs  troubles  de  la  sensibilité  et  des  sphinc- 
ters, la  production  rapide  d'une  escarre  sacrée  permettront  de  faire 
le  diagnostic. 

En  faveur  des  méningites,  plaident  les  contractures,  les  raideurs  de 
la  nuque,  les  troubles  sensitifs  et  sphinctériens,  une  leucocytose 
abondante  du  liquide  céphalo-rachidien. 

La  marche  progressive  et  envahissante  de  la  paralysie  fera  recon- 
naître la  maladie  de  Landry. 

Quant  aux  atrophies  myélopathiqiies  progressives,  la  lenteur  de 
l'évolution  ne  permet  pas  la  confusion. 

S'il  est  ordinairement  facile  de  distinguer  la  poliomyélite  antérieure 
aiguë  de  la  polynévrite,  parfois  aussi  ce  diagnostic  est  très  difficile, 
sinon  même  impossible.  En  faveur  de  la  polynévrite  on  peut  cepen- 
dant invoquer  les  caractères  suivants  :  la  paralysie  se  développe  plus 
lentement,  mais  ce  caractère  n'a  pas  une  valeur  absolue.  La  poly- 
névrite affecte  une  marche  symétrique,  de  même  que  l'atrophie  con- 
sécutive, et  ce  sont  là  des  symptômes  de  grande  valeur.  Elle  suit 
plus  régulièrement  la  topographie  des  nerfs  périphériques.  Ces  der- 
niers sont  douloureux  à  la  pression. 

Néanmoins  l'existence  de  troubles  de  la  sensibilité  fera  admettre 
plus  volontiers  la  polynévrite.  Dans  la  forme  motrice  de  la  polyné- 
vrite, il  existe  de  l'hyperesthésie  à  la  pression  des  nerfs  et  des 
muscles,  par  contre  la  sensibilité  objective  est  intacte. 

Dans  la  névrite  à  début  apoplectiforme  du  plexus  brachial  (Dubois, 
Dejerine)  par  hémorragie  dans  le  plexus,  le  début  est  foudroyant,  les 
douleurs  sont  plus  ou  moins  intenses  et  la  sensibilité  objective  est  altérée. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  Les  autopsies  de  paralysie 
spinale  aiguë  de  l'adulte  sont  très  rares  ;  il  est  indispensable  de  les 
rappeler  pour  juger  de  la  nature  et  de  la  localisation  des  lésions. 
La  première  en  date  appartient  à  Gombault,  qui  attribue  la 
maladie  à  une  altération  des  cellules  des  cornes  antérieures  de  la 
moelle  ;  mais  dans  ce  cas  les  cellules  ne  présentaient  qu'une  simple 
réduction  avec  pigmentation  qu'explique  fàge  du  malade  (Leyden, 
Westphal,  Dejerine).  Cette  observation  n'est  donc  pas  démonstrative. 
Les  autopsies  de  Eisenlohr  (1879),  Dejerine  (1890),  ont  démontré 
ce  fait  aujourd'hui  admis  par  tous  les  auteurs  (Raymond,  Macphail, 
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Caverley,  Hammond,  etc.),  que  souvent,  à  l'autopsie  de  ces  malades, 
on  ne  trouve  aucune  lésion  des  cellules  de  la  moelle,  mais  unique- 
ment une  lésion  des  nerfs  périphériques.  Kn  d'autres  termes,  il  est 
inconleslable  que,  dans  la  très  grande  majorité  des  cas,  la  parali/sie 
spinale  aigiiëde  radnlle  est  non  pas  une  myélite,  maisune  polynévrite. 

La  poliomyélite  antérieure  aiguë  de  l'adulte  existe-t-elle  en  tant  que 
poliomyélite  cl  relève-t-elle  d'une  lésion  exclusivement  médullaire? 
A  l'appui  de  cette  opinion,  Raymond,  Hallet  ont  invoqué  les  observa- 
tions suivantes  :  Rissler,  à  l'aulopsie  pratiquée  après  huit  jours  de 
maladie,  voit  les  cellules  de  la  moelle  tuméfiées,  mais  il  ne  semble 
pas  avoir  été  fait  d'examen  des  nerl's  périphériques.  Williamson 
trouve  une  infdtralion  considérable  des  cornes  antérieures,  par  des 
cellules  rondes,  et  il  est  impossible  de  découvrir  des  cellules  ner- 
veuses; en  outre  les  racines  antérieures  contiennent  beaucoup  <le 
fibres  dégénérées  et  infiltrées  de  cellules  rondes;  il  en  est  de  même 
pour  les  nerfs  sciatiques.  Schultze  pratique  l'examen  nécropsique 
d'un  malade  atteint  depuis  vingt  mois  :  le  microscope  montre  que  les 
cellules  des  cornes  antérieures  de  la  région  lombaire  ont  à  peu  près 
disparu  sur  toutes  les  coupes,  ou  sont  très  réduites  de  volume.  Dans 
son  observation,  Friedliinder  signale  la  destruction  des  cellules  des 
cornes  antérieures  de  la  région  lombaire  et  dorsale;  dans  les  nerfs 
sciatiques,  le  nombre  des  cylindraxes  est  diminué,  et  il  y  a  des 
vides  plus  ou  moins  grands  à  la  coupe.  Edwards  ajoute  un  fait  dû  à 
Edes,  dans  lequel  les  cellules  des  cornes  antérieures  lombaires  étaient 
vacuolaires;  sur  (juclques-unes,  le  noyau  était  émigré  à  la  périphérie 
ou  absent. 

Toutes  ces  observations  ne  sont  pas  également  démonstratives. 
Celles  dans  lesquelles  on  ne  relève  que  des  altérations  cellulaires  sans 
lésions  inflammatoires,  vasculaires  et  interstitielles,  sont  particulière- 
ment discutables,  les  altérations  des  cellules  nerveuses  pouvant  être 
secondaires  à  celles  des  nerfs  périphériques.  En  outre,  tlans  plusieurs 
observations  il  n'est  pas  fait  mention  de  l'examen  des  nerfs  périphé- 
riques ;  il  serait  intéressant  de  savoir  si  la  dégénération  tles  nerfs  est 
proportionnellement  plus  accentuée  que  celle  des  cellules. 

Les  cas  les  plus  probants  sont  ceux  dans  lesquels  il  existe  des 
lésions  ou  des  cicatrices  de  lésions  en  foyer,  semblables  à  celles  de 
la  poliomyélite  antérieure  aiguë  de  l'enfance  ;  dans  cette  série,  il 
faut  compter  les  observations  de  A'an  Gehuchten,  Leri  et  Wilsoii. 
Les  lésions  ne  sont  pas  à  décrire;  ce  sont  les  mêmes  que  celles  de  la 
paralysie  infantile. 

En  d'autres  termes,  tout  en  admettant  aujourd'hui  l'existence  de 
la  poliomyélite  antérieure  aiguë  de  l'adulte,  en  nous  appuyant  à  la 
fois  sur  des  preuves  analomiques  et  aussi  sur  des  preuves  cliniques, 
telles  que  la  topographie  radiculaire  de  la  paralysie,  nous  continuons 
î'i  considérer    celte   alïection  comme  très   rare;   plus  d'un   cas  éti- 
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quelé  autrefois   poliomyélite   n'était  en  réalité  qu'une  polynévrite. 

TRAITEMENT.  —  A  la  période  aiguë,  on  aura  recours  aux 
antiphlogistiques  et  aux  révulsifs.  Les  émissions  sanguines  générales 
et  surtout  locales  (sangsues,  ventouses  scarifiées  le  long  de  la 
colonne  vertébrale)  pourront  être  utilement  employées  s'il  existe  un 
état  inflammatoire  très  marqué;  dans  le  même  but,  on  appliquera  de 
la  glace  en  permanence  sur  le  rachis.  Les  purgatifs  salins  et  dras- 
tiques, le  calomel  rendront  des  services  comme  antiseptiques  intesti- 
naux. A  l'intérieur,  on  prescrira  l'ergot  de  seigle,  la  belladone. 

A  la  période  de  paralysie,  l'électricité  devient  le  vrai  moyen  de 
traitement,  mais  seulement  quand  la  période  aiguë  est  terminée. 
Huet  conseille  les  courants  continus,  faibles  (5  à  12  milliampères), 
descendants  et  ascendants  le  long  du  rachis;  il  est  bon  de  soumettre 
les  nerfs  et  les  muscles  aux  courants  continus  qui  sont  stimulants 
(le  pôle  positif  sur  le  rachis),  ainsi  qu'aux  courants  induits  faibles, 
à  rares  intermittences,  qui  sont  toniques  et  trophiques.  Ce  traitement 
peut  être  poursuivi  des  mois  et  des  années,  avec  quelques  jours  d'in- 
tervalle chaque  mois;  il  n'est  abandonné  que  si,  malgré  son  emploi 
prolongé,  on  n'obtient  aucune  amélioration.  Les  déformations  consé- 
cutives sont  justiciables  du  même  traitement  que  dans  la  paralysie 
infantile  et  la  maladie  de  Little. 

POLIOMYÉLITE  AIXTÉKIEURE  SUBAIGUË. 

HISTORIQUE.  —  C'est  à  Duchenne  (de  Boulogne)  que  l'on  doit 
d'avoir  isolé  cette  variété  de  myélite,  sous  le  nom  de  paralysie  géné- 
rale spinale  antérieure  subaiguë.  Appuyée  par  les  observations  de 
Cornil,  Weber,  Oppenheim,  Raymond,  Blocq  et  Marinesco,  l'exis- 
tence de  cette  entité  morbide  a  été  combattue  par  d'autres  auteurs, 
qui  considèrent  qu'elle  ne  relève  pas  toujours  d'une  myélite,  mais 
souvent  d'une  polynévrite  (Dejerine). 

Il  est  certain  que  beaucoup  de  faits  publiés  sous  le  litre  de 
poliomyélite  antérieure  subaiguë  rentrent  en  réalité  dans  le  groupe 
des  polynévrites,  mais  il  en  est  d'autres  qui  appartiennent  bien  à  la 
poliomyélite.  On  peut  du  reste,  au  point  de  vue  de  la  rapidité  de 
l'évolution,  observer  toutes  les  formes  de  transition  entre  la  polio- 
myélite aiguë  et  la  poliomyélite  chronique. 

ETIOLOGIE.  —  Cette  affection  rare  apparaît  dans  la  seconde  moitié 
de  l'âge  adulte,  entre  trente-cinq  et  cinquante  ans.  Comme  pour  les 
autres  poliomyélites,  on  a  successivement  incriminé  le  froid,  le  trau- 
matisme. La  part  des  maladies  infectieuses  est  moins  grande  que 
pour  les  poliomyélites  aiguës;  par  contre,  celle  des  maladies  dyscra- 
siques,  le  diabète  (Nonne),  les  intoxications,  le  plomb  (Ede),  paraît 
plus  considérable. 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  Jusque-là  bien  portant,  le  malade  accuse 
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une  lassitude  générale,  qui  augmente  progressivement,  saccom- 
pagne  de  malaise  et  arrive  peu  à  peu  à  la  paralysie.  Le  plus  souvent, 
elle  commence  par  Tun  des  membres  inférieurs,  envahit  l'autre 
jambe,  s'arrête  à  celle  paraplégie,  ou  gagne  les  membres  supérieurs 
et  aboutit  à  une  quadriplégie.  Elle  peut  débuter  aussi  par  les 
membres  supérieurs. 

Celle  paralysie  débute  le  plus  souvent  par  les  membres  inférieurs, 
puis  envahit  le  tronc  et  les  membres  supérieurs.  En  même  temps 
que  les  muscles  se  paralysent,  ils  s'atrophient.  Les  réflexes  tendineux 
disparaissent,  les  muscles  présentent  souvent  des  contractions  fibril- 
laires.  L'examen  électrique  montre  la  réaction  de  dégénérescence 
complète  ou  partielle,  mais  il  n'y  a  pas  parallélisme  absolu  entre  la 
réaction  de  dégénérescence  et  la  paralysie. 

La  sensibilité,  sauf  le  cas  exceptionnel  de  sclérose  combinée  con- 
comitante (Oppenheim,  Schuster),  reste  absolument  normale.  11  n'y 
a  pas  de  troubles  des  sphincters.  Par  contre,  on  observe  assez 
souvent  des  troubles  vaso-moteurs  :  cyanose  et  refroidissement  des 
membres  paralysés. 

Après  avoir  commencé  par  les  membres  inférieurs,  la  maladie 
envahit  les  membres  supérieurs.  La  motilité  volontaire  diminue, 
puis  disparaît.  L'atrophie  suit  la  paralysie,  mais  moins  rapidement 
que  dans  les  poliomyélites  aiguës.  Elle  suit  le  même  ordre  d'envahis- 
sement que  la  paralysie. 

Plus  rarement,  la  maladie  suit  une  marche  descendante  et,  après 
avoir  envahi  les  membres  supérieurs,  s'étend  sur  les  membres  infé- 
rieurs ;  l'évolution  serait  peut-être  un  peu  moins  longue  dans  ces 
cas.  Aux  membres  supérieurs,  elle  peut  commencer —  la  chose  est 
rare  —  par  la  racine  des  membres,  —  type  scapulo-huméral,  — 
comme  dans  un  cas  observé  par  l'un  de  nous  et  publié  par  Camus  et 
Sezary.  Exceptionnellement  la  maladie  revêt  une  forme  hémiplégique 
ou  croisée.  Suivant  Yulpian,  la  maladie  pourrait  même  envahir  les 
noyaux  bulbaires  et  entraîner  la  mort  par  troubles  asphyxiques  ou 
syncope. 

EVOLUTION.  —  D'ordinaire,  la  maladie  a  une  marche  progressi- 
vement envahissante,  ascendante  ou  descendante.  Assez  souvent, 
après  quelques  mois  de  celle  évolution,  elle  peut  s'arrêter  et  rester 
des  années  stalionnaire.  Parfois,  après  avoir  envahi  les  muscles  du 
cou,  du  tronc  et  de  la  respiration,  elle  condamne  le  malade  à  l'immo- 
bilité absolue  au  lit  et  elle  amène  la  mort  par  la  production  de 
troubles  respiratoires.  Par  contre,  la  maladie  peut,  après  s'être 
arrêtée,  s'améliorer  d'une  manière  considérable,  et  même  aboutir  àla 
guérison  complète  après  un  temps  variable,  des  mois  ou  des  années. 

Landouzy  et  Dejerine  ont  décrit  sous  le  nom  de  paralijsie  générale 
spinale  à  marche  rapide  et  curable  une  variété  de  poliomyélite  abou- 
tissant à  la  guérison.   l^apidement,  sans  fièvre,  le  malade  éprouve 
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une  grande  faiblesse  des  membres  inférieurs  ;  la  marche,  la  station 
debout  deviennent  difficiles  ;  en  cjuinze  jours,  un  mois  ou  plus,  les 
membres  supérieurs  se  prennent,  ainsi  que  les  muscles  du  tronc,  de 
l'abdomen  et  du  rachis.  La  paralysie  envahit  tous  les  muscles  du 
corps,  sauf  la  face  qui  est  respectée.  Complète,  symétrique,  la  para- 
lysie reste  flasque,  les  réflexes  sont  abolis.  Les  muscles  paralysés 
s'atrophient;  c'est  une  atrophie  en  masse  qui  frappe  toute  la  muscu- 
lature. Les  sens  spéciaux,  la  sensibilité  générale  sont  conservés; 
cependant,  le  sens  stéréognostique  peut  être  atteint,  et  le  malade 
est  obligé  de  regarder  un  objet  pour  le  bien  sentir;  parfois  aussi, 
il  accuse  des  fourmillements.  Après  quelques  semaines,  et  assez 
rapidement,  la  paralysie  disparaît  et  le  malade  guérit  complètement. 
Chez  un  malade  qui  avait  succombé  à  une  alleclion  intercurrente, 
Landouzy  et  Dejerine  ont  trouvé  des  lésions  des  cellules  des  cornes 
antérieures  de  la  moelle. 

DIAGNOSTIC.  —  Suivant  la  rapidité  d'évolution,  le  diagnostic 
devra  être  fait  avec  la  polynévrite  motrice,  la  sclérose  latérale  amyo- 
trophique,  la  poliomyélite  antérieure  aiguë,  ou  avec  l'atrophie  spi- 
nale Aran-Duchenne,  par  poliomyélite  chronique. 

La  poliomyélite  aiyuë  présente  une  dissociation  plus  nette  des 
deux  phases  paralytique  et  alrophique  ;  le  début  se  fait  par  des 
phénomènes  infectieux  fébriles. 

Dans  Va  trop/lie  musculaire  progressive  Aran-Duchenne  par  polio- 
myélite chronique,  l'atrophie  précède  la  paralysie;  l'affection  débute 
le  plus  souvent  par  les  petits  muscles  des  mains,  s'étend  lentement 
et  ne  gagne  que  rarement  et  tardivement  les  membres  inférieurs. 

La  sclérose  latérale  amyotrophique  est  une  paralysie  atrophique 
avec  contracture  et  exagération  des  réflexes. 

La  polynévrite  systématisée  motrice  se  reconnaît  à  la  douleur  des 
nerfs  à  la  pression,  la  tendance  à  la  guérison.  La  névrite  mixte  pré- 
sente des  troubles  de  la  sensibilité.  Il  en  est  de  même  dans  les  radi- 
culites. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  Les  autopsies  de  paralysie  spinale 
antérieure  subaiguë  sont  encore  rares  (Nonne,  Charcot,  Oppenheim). 
Dans  le  cas  d'Oppenheim,  il  existait  une  atrophie  des  cellules  des 
cornes  antérieures  et  des  cylindraxes  qui  en  partent.  La  lésion  se 
limitait  à  la  substance  grise  antérieure,  qui  était  réduite  à  un  tissu 
cicatriciel,  fibroïde;  la  substance  blanche  était  normale  ou  ne  présen- 
tait que  quelques  rares  fibres  atrophiées.  Dans  deux  cas,  Philippe  et 
Cestan  (1900)  ont  trouvé  des  altérations  cellulaires  analogues  à  celles 
de  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  avec  laquelle  la  poliomyélite 
antérieure  subaiguë  leur  paraît  avoir  une  certaine  parenté,  c'est-à- 
dire  ime  atrophie  simple  des  cellules,  un  ratatinement  avec  chro- 
malolyse  poussiéreuse,  sans  vacuolisation.  Ces  auteurs  affirment 
l'absence  de  polynévrite,  bien  qu'ils  aient  vu  quelques  gaines  vides 
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dans  le  scialiquc  et  (juc  la  plupart  des  fibres  fussent  amincies  et 
beaucoup  plus  grêles  que  normalement  :  l'examen  histologique  des 
nerfs  n'est  pas  suffisamment  détaillé. 

Dans  l'autopsie  rapportée  par  Dejerine  et  Soltas  (1S96)  et  ayant 
trait  à  un  cas  dans  lequel  une  amélioration  considérable  était  sur- 
venue au  bout  de  plusieurs  années,  les  lésions  cellulaires  ainsi  que 
celles  des  racines  antérieures  étaient  beaucoup  moins  accusées  que 
celles  des  nerfs  moteurs  périphériques,  et  il  s'agissait  certainement 
d'une  polynévrite  motrice  avec  lésions  médullaires  consécutives. 

En  résumé,  la  paralysie  spinale  antérieure  subaiguë  peut  être 
actuellement  envisagée  comme  un  syndrome  dont  le  substratum 
anatomique  est,  soit  une  polynévrite  motrice,  soit  une  cellulite  (Phi- 
lippe et  Cestan)  des  cornes  antérieures  de  la  moelle. 

Dans  un  cas  plus  récent  observé  par  Armand-Delille  et  Boùdet, 
la  maladie  avait  débuté  vers  l'âge  de  deux  mois,  et  avait  évolué 
jusqu'à  la  mort,  qui  est  survenue  à  l'âge  de  six  mois.  Les  muscles  et 
les  nerfs,  les  racines  antérieures  étaient  atrophiées,  de  même  que 
les  cellules  des  cornes  antérieures:  la  trame  névroglique  était  égale- 
ment proliférée. 

TRAITEMENT.  —  Le  traitement  est  le  même  que  pour  les  polio- 
myélites aiguës. 


PARALYSIE  ASCEADAIVTE  AIGUË 

(IVIALADIE  DE  LANDRY). 

HISTORIQUE.  —  Landry  a  décrit  en  1859,  sous  le  nom  de 
paralysie  ascendante  aiguë,  une  forme  clinique  déjà  observée  par 
Ollivier  (d'Angers),  Sandras,  etc.  La  paralysie  extenso-progressive 
débute  par  l'extrémité  des  membres,  remonte  vers  leur  racine  et 
atteint  par  une  marche  plus  ou  moins  rapide  la  généralité  des  muscles 
du  corps,  y  compris  parfois  les  muscles  respiratoires;  cette  paralysie, 
toujours  flasque,  peut  s'accompagner  parfois  de  troubles  sensilifs  ; 
les  sphincters  sont  inconstamment  pris  ;  l'intelligence  reste  intacte. 
La  marche  régulièrement  ou  irrégulièrement pro^ress/i'e  de  l'affection 
reste  la  caractéristique  delà  maladie.  D'après  Landry,  cette  paralysie 
ascendante  ofTrait  avec  la  myélite  aiguë  beaucoup  de  points  de 
ressemblance,  mais  il  l'en  sépara  cependant  à  cause  de  l'absence  de 
lésions  appréciables  du  côté  du  système  nerveux. 

Pendant  une  première  période,  en  elïet,  les  autopsies  et  les 
examens  microscopiques  donnèrent  des  résultats  absolument  néga- 
tifs; l'examen  histologique  de  la  moelle  épinière  pratiqué  par  Cornil 
dans  un  cas  des  plus  démonstratif  de  paralysie  ascendante  aiguë 
rapporté  par  Pellegrino-Lévi  (1865)  ne  laissa  constater  aucune  espèce 
de  lésion  :  il  en  était  de  môme  pour  le  malade  de  Hayem  (1869),  à 
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Tautopsie  duquel  la  substance  grise  paraissait  congestionnée,  mais 
les  coupes  microscopiques  ne  donnèrent  aucun  résultat  probant  et  il 
en  fut  de  même  pour  celui  de  Chalvet  (1871).  Cette  affection  fut  consi- 
dérée comme  une  paralysie  essentielle  (Landry,  Ranvier,  Cornil, 
Ch.  Robin,  Hayem).  Bientôt,  avec  l'étude  plus  complète  des  polio- 
myélites, il  y  eut  une  tendance  à  rattacher  la  maladie  de  Landry  à  la 
poliomyélite  antérieure  aiguë  ou  à  la  paralysie  spinale  antérieure 
subaiguë  de  Duchenne  (Petitfils,  1873).  Plus  tard  l'examen  micro- 
scopique est  complété  par  celui  des  nerfs,  et  Westphal,  ayant  examiné 
des  fragments  du  nerf  crural  et  des  nerfs  crâniens,  qui  d'ailleurs 
étaient  sains,  était  enclin  à  regarder  la  paralysie  ascendante  aiguë 
comme  la  manifestation  d'une  intoxication  générale.  L'observation 
d'Eichhorst  est  déjà  plus  importante  ;  ce  qui  a  frappé  surtout  cet 
auteur,  c'est  la  congestion  très  marquée  des  tissus  nerveux,  abou- 
tissant à  l'hémorragie  interstitielle:  par  contre,  il  n'a  constaté  la 
névrite  que  dans  un  petit  nombre  de  tubes  nerveux;  Eichhorsl 
envisage  néanmoins  la  paralysie  ascendante  comme  une  névrite 
ascendante  aiguë. 

L'attention  fut  davantage  attirée  sur  l'examen  des  nerfs,  et  dans 
plusieurs  cas  (Dejerine)  on  ne  trouva  que  des  lésions  de  névrite. 

En  raison  de  l'intégrité  de  l'axe  cérébro-spinal  et  des  lésions  pro- 
fondes des  nerfs,  la  paralysie  ascendante  aiguë  fut  considérée  comme 
une  variété  de  névrite  [Dejerine  (1879),  Leyden,  Pitres  et  Vail- 
lard,  Nauwerk  et  Barth,  Kahler  et  Pick,  Ross].  Non  seulement  les 
nerfs  périphériques,  mais  encore  les  racines  antérieures  furent  trou- 
vées très  malades  malgré  l'absence  de  toute  altération  delà  substance 
grise  de  la  moelle  épinière  (J.  Dejerine). 

Par  contre,  plusieurs  observations  furent  publiées,  dans  lesquelles 
la  moelle  épinière  était  gravement  altérée,  tandis  que  les  nerfs 
périphériques  étaient  sains  (Kûmmel,  Hoffmann,  Eichhorst,  Gui- 
zetti,  etc.). 

Actuellement,  il  est  impossible  de  se  ranger  à  une  opinion  aussi 
tranchée  dans  un  sens  ou  dans  l'autre.  Des  observations  récentes  et  la 
théorie  du  neurone  font  concevoir  d'une  autre  manière  la  maladie  de 
Landry.  La  paralysie  ascendante  aiguë  est  une  affection  du  neurone 
moteur  périphérique  et,  suivant  que  celui-ci  est  frappé  dans  la  cellule 
d'origine  ou  dans  son  prolongement  cylindraxile,  la  maladie  relève 
d'une  poliomyélite  ou  d'une  polynévrite.  La  paralysie  ascendante 
aiguë  n'est  donc  qu'un  syndrome  et,  à  côté  de  la  maladie  de  Landry 
polynévritique,  il  faut  faire  place  à  la  maladie  de  Landry  poliomyéli- 
tique: c'est  cette  dernière  forme  que  nous  aurons  surtout  en  vue  ici. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  L'existence  de  la  poliomyélite 
ascendante  s'appuie  sur  plusieurs  observations,  les  unes  anciennes, 
les  autres  plus  récentes. 

Hayem  notait  une  congestion  médullaire  intense  avec  myélocytes 
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nucléaires  remplis  de  granulations  grisâtres.  Lockliart-Clarke  et 
Harley  signalaient  la  désintégration  granuleuse  de  la  moelle.  Chalvet 
observa  que  les  cellules  nerveuses  ont  une  coloration  jaunâtre,  elles 
sont  tuméfiées;  le  noyau  est  arrondi,  vésiculeux,  et  prend  mal  les 
colorants.  Mais  ces  cas  manquent  de  précision,  et,  pour  les  deux 
|)remiers  au  moins,  les  lésions  sont  banales,  sans  aucun  caractère 
pathologique  (Westphal). 

Aux  observations  suivantes,  où  Ton  a  Irouvé  des  lésions  spinales, 
on  peut  Reprocher  que  les  nerfs  n'ont  pas  été  examinés  :  Klebs 
relate  des  altérations  dégénéralivcs  des  cellules  ganglionnaires  des 
cornes  antérieures  de  la  moelle,  avec  thrombose  de  l'artère  centrale 
de  la  moelle.  Diller  et  Meyer  n'ont  observé  aucune  lésion  des  cellules 
des  cornes  antérieures  de  la  moelle,  mais  les  faisceaux  pyramidaux, 
cérébelleux  directs  et  postérieurs  sont  partiellement  dégénérés. 

I^armi  les  observations  où,  à  côté  de  lésions  médullaires,  on  a  noté 
l'intégrité  des  nerfs  périphériques,  il  faut  citer  celles  de  Hoffmann, 
Immermann,  OEttinger  et  Marinesco,  [Marie  et  Marinesco,  Ballet 
et  Dulil,  Remlinger,  Bailey  et  Ewing,  Courmont  et  Bonne.  Ces 
observations,  auxquelles  il  faut  ajouter  celles  de  Stewart,  Buzzard, 
Marinesco,  Bramwell,  Sicard  et  Bauer,  prouvent  l'existence  de  la 
maladie  de  Landry  par  lésion  des  centres  nerveux. 

La  moelle,  le  bulbe  et  le  cerveau  peuvent  présenter  des  altéra- 
tions, soit  simultanément,  soit  isolément;  la  lésion  peut  être  diffuse, 
comme  elle  peut  être  localisée  ;  mais  le  plus  souvent  elle  se  carac- 
térise par  une  extraordinaire  dissémination,  l'irrégularité,  le  défaut 
de  symétrie  comme  dans  la  sclérose  en  plaques  (Bodin),  et  en  des 
points  très  voisins,  distants  de  quelques  millimètres,  l'aspect  de  la 
coupe  est  complètement  différent;  cependant  la  lésion  peut  se 
systématiser  aux  cornes  antérieures  de  la  moelle  (Immermann,  Cour- 
mont  et  Bonne). 

Lorsque  l'on  procède  à  l'examen  macroscopique  de  la  moelle,  un  fait 
frappe  d'abord  :  l'extrême  vascularisation  de  l'organe  ;  les  méninges 
sont  congestionnées,  les  vaisseaux  de  la  moelle,  artères,  veines,  sont 
gorgés  de  sang  ;  sur  la  surface  de  coupe,  la  moelle  montre  par  places 
des  points  congestionnés,  rougeâtres,  ou  môme  de  véritables  foyers 
hémorragiques.  Souvent  même,  comme  gorgée  de  suc,  elle  fait 
saillie  à  la  surface  de  section  (OEttinger  et  Marinesco,  Pierre  Marie 
et  Marinesco). 

Le  microscope  montre  l'importance  des  lésions  vasculaires.  Les 
vaisseaux,  artères,  veines  et  capillaires,  sont  très  dilatés  et  rem- 
plis de  globules  sanguins.  Leurs  parois  peuvent  être  normales  et  il 
s'agit  alors  de  congestion  simple;  le  plus  souvent  elles  sont  infiltrées  de 
leucocytes  qui  forment  autour  du  vaisseau  un  véritable  manchon, 
ou  sont  accumulés  sous  forme  de  nodules  infectieux.  Cette  endopéri- 
vascularite  peut  aboutir  à  la  thrombose,  que  Klebs  considéra  à  tort 
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comme  la  lésion  fondamenlale  de  la  maladie  de  Landry.  Souvent  il  se 
produit  des  hémorragies,  ou  de  petits  foyers  de  ramollissement; 
exceptionnellement  toute  la  moelle  prend  un  aspect  puriforme  (Marie 
et  Marinesco). 

La  méthode  de  Nissl  montre  dans  les  cellules  des  modifications 
multiples  (OEttinger  et  Marinesco,  Pierre  Marie  et  Marinesco,  Ballet 
et  Dutil,  Remlinger,  Bailey  et  Ewing,  Courmont  et  Bonne).  Les 
éléments  chromatophiles  disparaissent,  soit  à  la  périphérie,  soit 
autour  du  noyau,  soit  en  un  point  de  la  cellule.  Outre  cette  chroma- 
tolyse,  il  se  forme  des  vacuoles.  Le  noyau  se  colore  mal  ;  de  central 
il  se  déplace  vers  la  périphérie,  fait  saillie  à  la  surface  de  la  cellule  et 
peut  être  expulsé  du  corps  cellulaire.  Les  cellules  sont  entourées  de 
noyaux,  qui  deviennent  particulièrement  nombreux  dans  la  rage,  où 
ils  forment  de  véritables  nodules  péricellulaires  (nodules  rabiques 
de  Babès)  dont  la  spécificité  a  été  contestée  par  divers  observateurs, 
en  particulier  par  Van  Gehuchten  etNélis.  (Pour  ces  derniers  auteurs, 
ce  sont  les  lésions  des  ganglions  spinaux  qui  seraient  les  plus 
typiques  :  les  cellules  de  la  capsule  endothéliale  prolifèrent  et 
forment  des  nodules  péricellullaires,  tandis  que  la  cellule  nerveuse 
disparaît;  l'examen  des  ganglions  spinaux  suffirait  en  quelque  sorte 
à  faire  le  diagnostic  rétrospectif  de  la  rage.  La  valeur  de  cet  examen 
comme  moyen  de  diagnostic  a  été  également  contestée.) 

Dans  la  substance  blanche,  le  cylindraxe  est  tuméfié  ;  les  pro- 
longements protoplasmiques  sont  rompus,  cassés,  fragmentés. 
Les  cellules  névrogliques  sont  en  prolifération.  Dans  la  substance 
blanche,  généralement  moins  touchée,  le  cylindraxe  est  augmenté  de 
volume;  la  myéline,  d'abord  fragmentée,  se  résorbe  ensuite. 

En  résumé,  il  s'agit  dans  ces  cas  d'une  myélite  suraiguë  revêtant 
des  aspects  divers,  suivant  l'intensité  respective  des  altérations  paren- 
chymateuses,  vasculaires  et  interstitielles,  et  suivant  leur  répartition. 
Les  lésions  ne  sont  pas  toujours  exclusivement  médullaires,  elles 
peuvent  être  à  la  fois  médullaires  et  névritiques;  les  symptômes  céré- 
braux observés  chez  quelques  malades  semblent  prouver  que  tout 
l'axe  cérébro-spinal  peut  être  envahi,  d'où  la  très  grande  variabilité 
de  la  symptomatologie  et  de  l'évolution  clinique. 

Lorsque  les  modifications  cellulaires  se  bornent  à  de  la  chro- 
malolyse,  à  l'excentricité  du  noyau,  elles  sont  comparables  à  celles 
qui  se  produisent  après  la  section  d'un  nerf  ou  même  au  cours  de 
quelques  névrites  :  elles  sont  secondaires  plutôt  que  primitives. 

L'un  de  nous  a  constaté  dans  deux  cas  la  dégénérescence  des 
racines  antérieures,  tandis  que  la  moelle  était  absolument  saine.  Dans 
une  observation  de  Widal  et  Le  Sourd  (1902)  l'examen  histologique, 
fait  par  Philippe  et  Cestan,  a  révélé  des  lésions  exclusivement  radi- 
culaires,  à  la  fois  interstitielles  et  parenchymateuses.  La  moelle  et 
les  nerfs  périphériques  étaient  sains.  Les   méninges  n'étaient  nulle- 
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ment  altérées:  d'ailleurs,  dans  le  liquide  céphalo-rachidien,  examiné 
deux  lois  pendant  la  vie,  la  lymphocylose  faisait  défaut. 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  La  description  suivante  s'applique  plus 
particulièrement  à  la  maladie  de  Landry  par  lésion  médullaire. 

La  paralysie  ascendante  se  rencontre  le  plus  souvent  chez  l'homme, 
très  rarement  chez  la  femme.  C'est  surtout  une  maladie  de  l'âge 
adulte:  dix-neuf,  vingt,  vingt-deux,  vingt-trois. trente-trois,  trente-six 
(deux  observations),  cinquante-huit  ans. 

Le  début  de  la  maladie  est  essentiellement  variable  suivant  les 
cas  :  le  malade  de  (JEttinger  et  Marinesco  est  fra|)pé  au  cinquième 
jour  de  l'évolution  d'une  variole  bénigne;  celui  de  Ballet  et  Dutil 
souffrait  de  la  grippe;  le  malade  de  Remlinger  avait  eu  huit  accès 
d'inipaludisme.  Dans  tous  les  autres  cas,  la  maladie  avait  frappé 
l'individu  en  bonne  santé.  Parfois  elle  s'annonce  pendant  vingt- 
quatre  à  quarante-huit  heures  par  des  troubles  de  la  santé  générale, 
élévation  de  la  température  à  38",  39",  un  malaise  général,  des  vomisse- 
ments (Ballet  et  Dutil,  Bailey  et  Ewing  ;  parfois  aussi  les  douleurs 
ouvrent  la  scène,  douleurs  dans  les  membres,  rachialgie,  douleurs 
généralisées  (Pierre  Marie  et  Marinesco,  Ballet  et  Dutil,  Remlinger,. 

Alors  apparaissent  les  troubles  moteurs  caractéristiques  de  la 
maladie.  Les  membres  inférieurs  sont  frappés  de  parésie  qui  va  rapi- 
dement en  s'accentuant  et  aboutit  à  la  paralysie  complète  et  absolue. 
Elle  commence  généralement  par  la  périphérie,  puis  remonte  à  la  racine. 

La  paralysie  est  flasque  et  reste  telle  pendant  toute  la  durée  de 
l'évolution.  Les  réflexes  patellaires  sont  abolis;  les  réflexes  cutanés 
peuvent  être  conservés  (^HolTmann)  ou  abolis.  L'état  de  la  sensibilité 
varie  suivant  les  cas  :  le  plus  souvent  elle  est  normale  (HolTmann, 
Immermann,  Ballet  et  Dutil,  Bailey  et  Ewing,  Remlinger;  ;  parfois 
elle  est  diminuée  (OEltinger  et  Marinesco,  Courmont  et  Bonne),  mais 
cette  perversion  de  la  sensibilité  peut  être  passagère,  et,  d'abord 
diminuée,  la  sensibilité  revient  ensuite  à  la  normale.  Aux  troubles 
objectifs  peuvent  s'adjoindre  des  troubles  subjectifs,  douleurs,  four- 
millements, qui  dans  la  grande  majorité  des  cas  font  défaut.  Les 
réactions  électriques  sont  normales  ;  il  n'y  a  pas  d'atrophie  muscu- 
laire, pas  de  tendance  aux  escarres.  Les  muscles  et  les  nerfs  peuvent 
être  douloureux  à  la  pression  (Pierre  Marie  et  MarinescoK  On  a  éga- 
lement signalé  des  troubles  vaso-moteurs,  des  érythèmcsi  Pierre  Marie 
et  Marinesco).  La  fièvre  se  traduit  par  une  élévation  notable  de  la 
température  qui,  dans  certains  cas,  atteint  39''  et  iO'\  et  une  accélé- 
ration du  pouls  qui  monte  à  l'IO  pulsations  et  plus. 

Dès  son  installation,  la  paralysie  se  montre  avec  sa  tendance  pro- 
gressivement envahissante.  Les  sphincters  peuvent  être  pris  dès  le 
début  de  la  maladie,  qui  s'annonce  par  une  rétention  d'urine  com- 
plète ou  incomplète  (Pierre  Marie  et  Marinesco,  Œttinger  et  Mari- 
nesco) ;  parfois  les  sphincters  se  prennent  après  les  membres  inférieurs 
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(Ballet  et  Dutil,  Immermann,  Courmonl  et  Bonne)  ;  parfois  aussi  ils 
sont  respectés  (Bailey  et  Ewing,  Bemlinger). 

La  paralysie  envahit  ensuite  les  membres  supérieurs,  où  elle  reste 
flasque  ;  elle  présente  d'ailleurs  les  mêmes  caractères  qu'aux  membres 
inférieurs.  Puis  à  leur  tour  la  région  cervicale  supérieure  et  les 
noyaux  bulbaires  se  prennent.  La  respiration  s'accélère,  est  gênée 
et  pénible;  le  diaphragme  se  paralyse,  [la  dyspnée  devient  progres- 
sivement croissante,  irrégulière  et  suspirieuse  ou  revêt  le  type 
de  Cheyne-Stokes.  La  voix  est  rauque,  nasonnée,  la  langue  et 
les  lèvres  se  paralysent,  la  dysarthrie  aboutit  à  l'aphonie  complète. 
La  déglutition  est  difficile;  le  malade  avale  de  travers  et  les  ali- 
ments refluent  par  les  fosses  nasales  ou  tombent  dans  le  larynx; 
le  réflexe  massétérin  disparaît,  le  nerf  facial  peut  présenter  un  cer- 
tain degré  de  parésie  (Remlinger);  Bailey  et  Ewing  ont  signalé 
un  léger  plosis.  Le  pouls  devient  petit,  mou  et  incomplable,  et  le 
malade  succombe  à  l'asphyxie  croissante,  ayant  conservé  intacte 
son  intelligence,  ou  étant  en  état  de  délire.  Mais  l'envahissement 
du  bulbe  n'indique  pas  forcément  la]  terminaison  fatale;  les  phéno- 
mènes peuvent  rétrocéder  et  le  malade  succombe  à  une  complica- 
tion [pneumonie  (Immermann)l. 

ÉVOLUTION.  —  L'évolution  des  accidents  se  fait  progressivement, 
régulièrement,  prenant  successivement  tous  les  noyaux  moteurs  de 
la  moelle.  Elle  est  parfois  si  rapide  qu'en  trois  jours  elle  aboutit  à 
la  mort(OEttingeretMarinesco)  ;  ordinairement  elle  est  plus  lente  et  la 
terminaison  fatale  ne  se  produit  qu'après  cinq  jours  (Courmont  et 
Bonne),  sept  jours  (Ballet  et  Dutil),  onze  jours  (Bailey  et  Ewing),  douze 
jours  (Remlinger,  Pierre  Marie  et  Marinesco),quinzejours  (Hoffmann). 

Le  pronostic  est-il  toujours  fatal?  11  est  difficile  de  répondre  d'une 
façon  catégorique  à  cette  question.  On  ne  peut  préciser  le  siège  de  la 
maladie  de  par  la  clinique  seule,  et  par  suite  il  est  difficile  de  dire 
si  une  lésion  si  étendue  des  centres  nerveux  peut  guérir.  Cependant 
le  pronostic  est  plus  grave  quand  les  centres  nerveux  sont  atteints 
que  lorsque  les  nerfs  périphériques  sont  seuls  touchés,  bien  que  la 
forme  névritique  amène  souvent  la  mort.  On  peut  dire  que,  lorsque 
les  centres  sont  lésés,  il  reste  toujours  quelque  trace  de  la  lésion  et 
que  la  restitutio  ad  integrum  paraît  impossible. 

ÉTIOLOGIE.  —  La  maladie  de  Landry  poliomyélitique  peut  appa- 
raître sans  cause  apparente  ;  mais  elle  peut  aussi  se  montrer  à  la  suite 
d'une  maladie  infectieuse  [variole  (OEttinger  et  Marinesco),  grippe 
(Ballet  et  Dutil)J.  Remlinger  incrimine  la  rage  dans  certains  cas 
(forme  paralytique).  En  etTet,  celte  forme  de  l'infection  rabique  prend 
ordinairement  l'aspect  de  la  maladie  de  Landry  :  c'est-à-dire  qu'elle 
a  souvent  une  marche  envahissante,  ascendante  ou  descendante; 
elle  débute  par  une  monoplégie  pour  s'étendre  ensuite  aux  autres 
membres,  puis  aux  muscles  innervés  par  le  bulbe.  Elle  prend  les 
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sphincters,  elle  s'accompagne  de  douleurs  dans  les  membres  para- 
lysés, elle  respecte  souvent  les  réflexes.  La  mort  survient,  du  fait  de 
la  paralysie  des  centres  bulbaires,  par  asphyxie  ou  par  syncope.  On 
a  encore  signalé  des  paralysies  au  cours  du  traitement  de  la  rage  par 
la  vaccination  antirabique.  D'après  Rcmlinger,  la  cause  de  ces  para- 
lysies, d'ailleurs  rares,  serait  lemploi  d'une  grande  quantité  de 
substance  nerveuse  rabique.  D'après  Babès,  au  contraire,  il  ne  fau- 
drait incriminer  ni  le  virus  rabique,  ni  une  infection  secondaire, 
mais  des  substances  toxiques  introduites  avec  les  injections  antira- 
biques. Dans  un  cas  suivi  d'autopsie,  observé  par  cet  auteur,  la 
moelle  était  ramollie  dans  la  région  dorso-lombaire,  on  ne  pouvait 
plus  distinguer  la  substance  blanche  de  la  substance  grise,  et  Babès 
s'appuie  sur  la  participation  de  la  substance  blanche  pour  affirmer 
que,  dans  ce  cas,  la  paralysie  n'est  pas  attribuable  à  la  rage.  Les 
lésions  de  la  substance  blanche  ont  été  cependant  signalées  dans  des 
cas  de  rage  des  plus  authentiques. 

Primitive,  la  paralysie  ascendante  aiguë  éclate  par  un  syndrome 
fébrile  avec  douleurs,  vomissements,  état  général  mauvais,  qui 
impose  l'idée  d'une  maladie  infectieuse. 

L'origine  infectieuse  de  la  poliomyélite  type  Landry,  est  de  plus 
en  plus  démontrée  par  les  recherches  bactériologiques  actuelles. 
Pierre  Marie  et  Marinesco  trouvent  en  grande  abondance  dans  la 
moelle,  le  bulbe  et  le  cerveau,  un  microbe  présentant  de  grandes 
ressemblances  avec  la  bactéridie  charbonneuse.  Dans  l'observation 
d'OEltinger  et  Marinesco,  le  canal  épendymaire  contenait  des  micro- 
bes, diplocoques  et  streptocoques.  L'infection  méduilo-bulbaire  du 
malade  de  Remlinger  était  due  au  streptocoque.  Courmont  et 
Bonne  ont  trouvé  un  microorganisme  rappelant  par  certains  côtés 
le  méningocoque,  mais  se  rapprochant  surtout  du  streptocoque. 
Chantemesse  et  Ramond  ont  rencontré,  dans  les  organes  et  le  liquide 
céphalo-rachidien  d'individus  ayant  succombé  à  une  paralysie  ascen- 
dante épidémique,  un  bacille  voisin  du  proteus  :  l'inoculation  au 
lapin  ou  l'injection  des  toxines  reproduisaient  les  mêmes  lésions. 

Si  l'on  rapproche  ces  faits  des  observations  de  myélites  infectieuses 
aujourd'hui  bien  connues,  on  n'aura  aucune  peine  à  admettre  que  la 
paralysie  ascendante  poliomyélitique  esl  produilepar  un  microbe.  Mais 
ce  microbe  n'est  pas  toujours  le  même;  la  paralysie  ascendante  polio- 
myélitique n'est  pas  due  i\  un  microbe  spécifique,  et  peut  être 
produite  par  des  microbes  variés. 

Reste  à  expliquer  la  marche  progressivement  et  régulièrement 
envahissante  de  la  maladie.  Plusieurs  hypothèses  ont  été  avancées  ; 
aucune  n'est  absolument  satisfaisante.  La  propagation  de  cellule  à 
cellule,  très  admissible  pour  la  moelle,  ne  saurait  s'appliquer  au 
bulbe  où  les  divers  noyaux  moteurs  sont  nettement  séparés  et  indi- 
vidualisés. La   propagation  de  l'infeclion   par  les  vaisseaux  de    la 
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moelle  paraît  à  quelques  auteurs  difficilement  conciliable  avec  la 
systématisation  parfaite  de  la  lésion  aux  cornes  antérieures  (Courmont 
et  Bonne,  Immermann).  Courmont  et  Bonne  admettraient  volontiers 
une  propagation  de  l'infection  par  le  liquide  céphalo-rachidien  ;  de 
même  Sicard  et  Bauer  font  de  la  maladie  de  Landry  une  méningo- 
myélite  ascendante.  Dans  la  plupart  des  cas,  les  examens  bactériolo- 
giques de  ce  liquide  sont  restés  négatifs.  Brissaud,  Sicard  et  Tanon 
ont  reproduit  chez  le  lapin,  par  inoculation  du  bulbe,  des  accidents 
semblables  à  la  rage.  Il  reste  à  expliquer  la  localisation  exclusive 
à  la  colonne  motrice  dans  plusieurs  cas.  En  résumé,  on  n'est  pas 
encore  en  mesure  d'expliquer  d'une  manière  définitive  la  marche 
progressivement  envahissante  de  la  maladie. 

DIAGNOSTIC.  —  L'intensité  des  phénomènes  sensitifs  subjectifs 
et  objectifs,  l'intégrité  des  sphincters,  la  douleur  à  la  pression  des 
troncs  nerveux,  l'évolution  plus  lente  sont  en  faveur  de  l'origine  poly- 
névritique  de  la  maladie.  Mais,  pris  en  lui-même,  aucun  de  ces  carac- 
tères n'a  de  valeur  absolue  :  si  on  se  base  uniquement  sur  les  obser- 
vations suivies  d'un  examen  anatomo-pathologique  complet,  on 
voit  que,  même  dans  les  formes  poliomyélitiques,  les  troubles  sen- 
sitifs subjectifs  et  objectifs  peuvent  exister,  les  sphincters  peuvent 
être  respectés,  la  pression  des  troncs  nerveux  peut  être  douloureuse. 
C'est  donc  sur  l'ensemble  symptoraatique  et  non  sur  tel  ou  tel 
symptôme  qu'il  faut  baser  le  diagnostic  :  le  début  par  des  troubles 
subjectifs  de  la  sensibilité,  l'envahissement  simultané  de  nerfs  crâ- 
niens et  de  nerfs  des  membres  inférieurs,  la  rétrocession  progressive 
de  la  paralysie  et  la  reslitiitio  ad  integriim  appartiennent  plutôt  à  la 
polynévrite  ;  car  la  poliomyélite,  lésion  irrémédiable  des  cellules 
médullaires,  laisse  toujours  à  sa  suite,  sous  forme  d'atrophies  et 
de  paralysies,  des  traces  indélébiles  de  son  existence. 

Dans  les  observations  de  Brissaud  et  Londe,  Armand-Delille  et 
Denécheau,  de  Brissaud,  Sicard  et  Tanon,  de  Sicard  et  Bauer,  de 
Marinesco,  le  liquide  céphalo-rachidien  contenait  un  grand  nombre 
de  lymphocytes  et  de  polynucléaires.  La  leucocytose  est  en  faveur 
de  l'origine  centrale  de  la  maladie. 

Le  diagnostic  doit  être  encore  fait  avec  les  paralysies  inlermillenles 
et  les  paralysies  périodiques.  Les  premières  se  rencontrent  chez 
d'anciens  paludéens,  sont  accompagnées  de  troubles  de  la  sensibilité 
et  des  sphincters,  ne  durent  que  quelques  heures  et  disparaissent 
avec  une  sorte  de  crise  sudorale.  Elles  peuvent  affecter  le  type 
quotidien  ou  sérié  et  sont  avantageusement  modifiées  par  la  quinine. 

Quant  aux  paralysies  périodiques  (Westphal,  Cousot,  Hartwig, 
Goldflam,  etc.),  elles  sont  caractérisées  par  la  brusque  apparition, 
chez  un  sujet  jusque-là  bien  portant,  d'une  paralysie  flasque  des 
quatre  membres  et  du  tronc,  avec  intégrité  de  la  sensibilité  et  des 
sphincters.  Le  début  de  l'accès  se  fait  ordinairement  la  nuit  et  se 
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termine  en  général  vers  midi  par  le  retour  complet  de  la  motilité. 
La  contractilité  électrique  est  diminuée  dans  certains  muscles, 
abolie  dans  d'autres.  Ces  accès  de  paralysie  peuvent  être  quotidiens, 
hebdomadaires  ou  survenir  à  une  époque  plus  éloignée.  Le  diagnostic 
avec  la  paralysie  ascendante  est  facile  à  établir,  étant  donnée  la 
marche  progressive  que  présente  cette  dernière  atï'eclion. 
TRAITEMENT.  —  Voy.  Mijéliies  aiguës. 

ABCÈS   DE  LA  MOELLE. 

L'abcès  delà  moelle  est  très  rare.  Cette  opinion  était  déjà  exprimée 
par  Calmeil,  qui  doutait  que  la  moelle  put  entrer  en  suppuration. 
Les  observations  peuvent  se  compter  ;  les  plus  connues  sont  celles 
d'Ollivier,  Jaccoud,  Demme,  Nothnagel,  Ullmann,  Eisenlohr,  Ilomèn, 
Feinl)erg.  Schlesinger,  Pribylkolîet  Malolietkofl",  Mac  Ewen,  Skala, 
Arullani,  Dogliotli,  Cavazzani. 

Tous  ces  faits,  sauf  ceux  de  Schlesinger  et  de  Pribyikotl"  et 
Malolietkoff,  ont  été  observés  chez  des  hommes,  le  plus  souvent  à 
l'Age  adulte,  parfois  après  soixante  ans. 

L'abcès  de  la  moelle  se  déveloi)jje  consécutivement  à  une  alï'eclion 
locale  (panaris,  abcès  du  poumon,  bronchectasie  avec  gangrène 
pulmonaire,  etc.),  ou  après  un  traumatisme.  Il  est  le  plus  souvent 
consécutif  à  une  méningite  purulente,  mais  il  peut  se  développer  sans 
rintermédiaire  de  celle-ci.  Il  ailecte  de  préférence  les  renflements 
lombaire  et  cervical,  gagne  en  hauteur  une  étendue  parfois  énorme 
[du  cône  médullaire  au  deuxième  segment  cervical  (PribylkotT)]. 

L'aspect  de  la  moelle  varie  suivant  les  cas:  tantôt  il  s'agit  d'un 
renflement  localisé  ;  lanlùt  la  moelle  présente  une  série  de  renfle- 
ments séparés  par  des  étranglements. 

Développée  dans  l'épaisseur  de  la  moelle,  la  collection  purulente 
détruit  de  proche  en  proche  tous  les  éléments  médullaires.  Le  germe 
pathogène  varie  suivant  les  cas.  Le  plus  souvent  on  trouve  le  staphylo- 
coque (Homèn,  Schlesinger,  Dogliotti),  plus  rarement  lestreptocoque. 
Pribytkoif  et    MalolietkolV  ont  décelé  la  présence  de  l'actinomyces. 

L'abcès  de  la  moelle  débute  d'ordinaire  brusquement  ;  avec  une 
élévation  de  température  qui  peut  atteindre  40»  et  plus,  apparaît  une 
paraplégie  spasmodique  avec  perle  de  la  sensibilité  objective,  dou- 
leurs violentes  dans  les  membres  paralysés,  paralysie  des  sphincters 
vésical  et  anal,  douleurs  lombaires  et  rigidité  du  rachis.  Suivant  d'ail- 
leurs lesiègede  l'abcès,  lessymptômes  moteursetsensitifssont  plusou 
moinsétendus.  Aux  symptômes  delalocalisation  médullaire  sejoignent 
le  plus  souvent  les  signes  de  la  méningite  purulente  concomitante. 

L'évolution  est  rapide  et  aboutit  en  (]uelciues  jours  à  la  mort. 

Le  diagnostic  de  l'abcès  est  presque  impossible  à  faire  :  le  plus 
souvent  les  accidents  nerveux  sont  rattachés  à  tort  à  la  méningite. 


SCLÉROSE  EN  PLAQUES.  34—385 

SCLÉROSE    EIV    PLAQUES. 

Suivant  l'usage,  nous  décrirons  la  sclérose  en  plaques  avec  les 
maladies  de  la  moelle,  bien  que,  dans  la  grande  majorité  des  cas,  les 
lésions  ne  s'y  localisent  pas  exclusivement,  et  qu'elles  soient  distri- 
buées sur  toute  la  hauteur  de  l'axe  cérébro-spinal. 

HISTORIQUE.  —  Il  existe  dans  les  atlas  de  Cruveilhier  (1835-1842)  et 
de  Carlswell  (1838),  dans  un  travail  de  L.  Tiirck  (1855),  dans  le  traité 
de  Rokitansky  (18.56),  et  encore  dans  d'autres  ouvrages  (Frerichs, 
Valentiner),  des  exemples  incontestables  de  lésions  de  la  sclérose  en 
plaques  :  dans  quelques-uns  de  ces  ouvrages,  dans  celui  de  Cruveilhier, 
en  particulier,  on  trouve  à  côté  des  lésions  l'observation  clinique  cor- 
respondante. Mais  ce  ne  sont  là  que  des  observations  éparses,  et  l'indi- 
vidualisation anatomo-clinique  de  cette  afl'ection  n'a  été  réellement 
introduite  dans  la  science  que  par  Vulpian  (1866)  et  Charcot.  Ces 
premiers  travaux  furent  suivis  de  publications  importantes,  tant  en 
France  qu'à  l'étranger,  entre  autres  :  la  thèse  d'Ordenstein  (1867), 
le  mémoire  de  Bourneville  et  Guérard  (186U).  La  symptomalologie 
et  l'évolution  clinique  furent  complétées  dans  les  leçons  de  Charcot 
qui,  à  côté  de  la  forme  classique,  a  distingué  les  formes  frustes  de  la 
maladie.  Celles-ci  ont  été  également  étudiées  dans  la  thèse  de  Bouicli 
(1883).  Babinski  (1885)  a  apporté  une  contribution  importante  à 
l'étude  anatomo-pathologique  de  la  sclérose  en  plaques. 

De  nombreux  travaux  ont  été  publiés  à  l'étranger  sur  cette  affec- 
tion, soit  au  [)oint  de  vue  clinique:  l'existence  des  troubles  de  la  sen- 
sibilité a  été  mise  en  lumière  par  Oppenheim  et  Freund;  les 
troubles  oculaires  ont  été  bien  étudiés  par  Uhthoff  ;  Westphal  a 
rapporté  des  observations  de  malades  (jui  avaient  présenté  tous 
les  symptômes  de  la  sclérose  en  plaques,  et  à  l'autopsie  desquels  il 
n'existait  aucune  lésion;  soit  au  point  de  vue  anatomo-pathologi([U(' 
(Adamkiewicz,  Redlich,  Huber,  Erben,  Sander,  Popotï,  Borst, 
Probst,  etc.).  Au  point  de  vue  de  l'histogenèse,  la  sclérose,  tout 
d'abord  considérée  comme  la  première  lésion  en  date,  a  été  reléguée 
au  second  plan  par  de  nombreux  auteurs,  et  une  plus  grande  inq>or- 
tance  fut  accordée  aux  lésions  parenchymateuses. 

ETIOLOGIE.  —  La  sclérose  en  plaques  est  une  maladie  de  l'âge 
adulte;  elle  apparaît  ordinairement  entre  vingt-cinq  et  trente  cinq 
ans  :  un  début  plus  tardif  est  moins  fréquent.  Elle  était  autrefois 
considérée  comme  rare  chez  l'enfant,  mais  les  statistiques  des  der- 
nières années  (Unger,  Nolda,  Mensi)  et  de  nouvelles  observations 
(Moncorvo,  Trotzke,  Massalongo  et  Silvestri,  Oppenheim,  Nissen) 
tendent  à  réformer  cette  opinion.  C.es  statistiques  ne  sont  pas  tou- 
jours aussi  convaincantes  qu'elles  le  paraissent  au  premier  abord  : 
si  la  sclérose  en  plaques  est  d'un  diagnostic  facile  dans  sa  forme 
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classique,  elle  prête  souvent  à  la  confusion  dans  ses  formes  frustes 
ou  atypiques,  et,  en  l'absence  d'autopsie,  un  grand  nombre  d'obser- 
vations n'ont  qu'une  valeur  très  reslreinte.  On  ne  saurait  nier,  cepen- 
dant, que  la  sclérose  en  plaques  ne  se  développe  chez  l'enfant  ;  les 
obsorvîvtions  d'Eichhorst  en  font  foi  :  elles  soulèvent  de  plus  un 
problème  étiologi(iue  du  plus  haut  intérêt,  puis(iu'elles  concernent 
une  mère  et  son  enfant  ;  chez  l'une  et  l'autre,  l'autopsie  a  démontré 
tju'il  s'agissait  bien  d'une  sclérose  en  plaques.  Ces  observations, 
uniques  jusquici,  tendent  à  faire  admettre  la  possibilité  de  l'hérédité 
.similaire:  de  même,  plusieurs  membres  de  la  même  famille  auraient 
été  atteints  de  cette  affection  (Pélizœus)  ;  mais,  dans  ce  dernier  ordre 
de  faits,  il  n'a  pas  été  démontré  anatomiiiuement  que  la  sclérose  en 
plaques  fût  réellement  en  cause. 

Les  deux  sexes  sont  également  frappés. 

L'opinion  qui  a  le  plus  cours  est  celle  qui  reconnaît  à  la  maladie 
une  origine  infectieuse  (P.  Marie).  Le  typhus,  la  variole,  la  rougeole, 
la  scarlatine  sont  plus  fréquemment  relevés  dans  les  antécédents 
des  malades;  les  dernières  épidémies  d'intluenza  ont  attiré  l'at- 
tention sur  l'intluence  de  cette  maladie  comme  facteur  étiologique 
(Nolda,  Massalongo  et  Silvestri,  Rendu,  Maixner).  La  fièvre  puer- 
pérale, la  diphtérie,  l'érysipèle,  le  rhumatisme,  la  dysenterie,  le 
choléra,  les  fièvres  paludéennes  ont  été  plus  rarement  incriminés.  La 
syphilis  n'occupe  qu'un  rang  assez  éloigné  (P.  Marie,  Oppenheim  : 
dans  certaines  observations,  elle  est  pourtant  la  seule  maladie  qui 
semble  avoir  joué  un  rôle  dans  l'apparition  de  la  sclérose  (Babinski, 
Orlowski,  André-Thomas  et  Long);  l'hérédo-syphilis  est  mentionnée 
(Moncorvo). 

L'origine  infectieuse  de  la  sclérose  en  plaques  a  été  combattue  par 
})lusieurs  auteurs  et  plus  récemment  par  KrafTt-Ebing  et  par  Striïm- 
pell.  Ainsi,  sur  vingt-quatre  cas  qu'il  a  observés  à  Erlangen,  Striun- 
pell  n'a  pu  établir  aucun  rapport  entre  l'apparition  de  la  sclérose 
en  plaques  et  une  infection  antérieure  :  il  nie  môme  tout  lien  étiolo- 
gique avec  les  intoxications,  même  les  intoxications  métalliques,  qui, 
pour  Oppenheim  et  quelques  autres,  seraient  un  agent  étiologic|ue 
fréquent  (plomb,  alcool,  mercure,  oxyde  de  carbone). 

Pour  Striimpell,  la  sclérose  en  plaquesn'est  donc  pas  une  maladie 
d'origine  exogène,  c'est  une  maladie  endogène,  en  quelque  sorte 
congénitale  :  la  coexistence  dans  deux  cas  d'une  hydromyélie,  avec 
ou  sans  gliose  centrale,  et  d'une  sclérose  multiple,  le  début  de  la 
maladie  à  un  âge  relativement  peu  avancé,  enfin  certaines  particu- 
larités anatomiques  (l'intégrilé  du  cylindraxe,  la  distribution  des 
plaques  de  sclérose,  la  prolifération  de  la  névroglie)  :  telles  sont  les 
raisons  qu'il  invoque  pour  faire  remonter  à  la  période  embryonnaire 
le  début  de  l'affection  et  en  faire  une  anomalie  de  développement. 
Enfin,  dans  un  très  petit  nombre  d'observations,  l'apparition  des 
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premiers  symptômes  a  été  précédée  presque  immédiatemenl  par  une 
émotion  vive  ou  un  traumatisme 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE. -Examen  macroscopique-  Les 

esions  sont  dans  la  grande  majorité  des  cas,  dissémmées  sur  toute  la 
hauleurdel  axe  cérébro-spinal  (cerveau,  isthme  de  l'encéphale,  protu- 
bérance, cervelet,  bulbe  et  moelle,  y  compris  les  racines  antérieures  et 
postérieures),  sous  la  forme  de  taches  rosées  ou  gris  rosé,  visibles  à 
travers  la  pie-mère.  On  en  trouve  également  sur  le  trajet  de  quelques 
nerfs  crâniens  :  le  nerf  optique,  le  nerf  olfactif  et  la  cinquième  paire 
bur  une  coupe  pratiquée  au  niveau  d'une  tache,  on  remarque  qu'elle 
occupe  une  plus  ou  moins  grande  partie  de  la  coupe,  intéressant  des 
systèmes  de   fibres  très  diOerents  et   n'épargnant  pas  la  substance 
grise,  contrairement  à  ce  qui  a  été  soutenu  par  quelques  auteurs. 
Ses  bords  sont  nets,  et  elle  tranche  sur  les  tissus  sains  par  son  aspect 
transparent,  gélatineux  et  rosé  (chair  de  saumon).  Certaines   larhes 
paraissent  affaissées  et  déprimées;  d'autres  sont,  au  contraire,  turges- 
centes et  fonl^  saiHie  sur  la  surface  de  coupe  :  les  premières  repré- 
sentent des  plaques  de  sclérose  anciennes,  les  autres  des  plaques 
jeunes.  '      '■ 

Leurs  caractères  principaux  sont  d'être  irrégulièrement  distribuées 
sur  toute  la  hauteur  de  l'axe  cérébro-spinal,  et  de  ne  pas  se  fixer  sur 
des  systèmes  de  fibres  (fig.  199  à  204).  Un  même  faisceau  peut  être 
envahi  a  des  mveaux  difterents  sans  être  altéré  dans  les  segments 
intermédiaires.  ° 

Il  n;y  a  pas  de  région  de  l'axe  cérébro-spinal  qui  ne  puisse  être 
envahie  par  des  plaques  de  sclérose,  mais  dans  chaque  région  elles 
ont  des  lieux  de  prédilection  :  ainsi,  dans  le  bulbe,  les  foyers 
occupent  principalement  les  pyramides  et  les  olives  ;  dans  la  protubé- 
rance, 1  étage  antérieur;  dans  le  cerveau,  les  parois  des  ventricules, 
le  corps  calleux;  dans  le  cervelet,  le  corps  rhomboïdal  ;  dans  le 
cerveau  et  le  cervelet,  l'écorce  est  plus  rarement  atteinte  que  la  sub- 
stance blanche  ;  dans  la  moelle,  les  foyers  prédominent  au  niveau  de 
la  substance  blanche.  Les  racines  antérieures  et  postérieures  sont 
aussi  atteintes. 

Les  méninges  sont  quelquefois  légèrement  épaissies 

Jusqu'ici  l'attention  n'a  guère  été  attirée  du  côté  des  ganglions 
rachidiens  et  du  système  sympathique.  " 

Examen  microscopique.  -  Sur  une  dissociation  à  l'état  frais 
dun  petit  fragment  prélevé  au  niveau  d'une  plaque  ancienne  dépri- 
mée les  tissus  malades  se  présentent  sous  l'aspect  d'un  feutrage 
de  fibrilles  extrêmement  fines,  formant  par  places  des  tourbillons  et 
des  faisceaux.  Au  milieu  des  fibrilles  on  distingue  quelques  noyaux 
et  quelques  rares  corps  granuleux. 

On  y  rencontre  encore  de  nombreuk  vaisseaux  à  parois  trè^  épaisses 
mais  c  est  surtout  sur  des  coupes  fines  de  la  moelle,  soit  transversales,' 
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soit  longiluclinales,  (|ii'oii  jX'ul  se  rendre  le  mieux  coinple  «les  lésions. 
Plaques  de  sclérose.  —  Au  milieu  dun  lissii  névroi^licpie  extrême- 
ment dense,  dont  les  fibrilles  sont  j)Our  la  plupart  orientées  longilu- 
dinalement  (les  noyaux  sont  rares  dans  les  plaques  anciennes), 
mais  dont  quekjues-unes  décrivent  des   tourbillons,  il  est  possible, 


Fiy'.  1!)".).  —  Coupe  li'aiisversale  de  la  prolubéraiice  eL  du  planclier  tlu  ((ualriénie 
ventricule  colorée  par  la  mclliodc  de  \\'eij;ert-Pal,  et  destinée  à  montrer  la  répar- 
tition des  plaques  de  sclérose  (taches  l)lanclies)  dans  un  cas  de  sclérose  dissé- 
minée. 

en  oertuin:-.  points,  de  distinguer  nettement  la  présence  des  cylin- 
draxes  (fig.  205).  L'importance  de  ce  fait  a  été  mise  en  lumière  par 


Fig.  "200  à  20*.  —  Sclérose  en  plaques.  —  Coupes  transversales  de  la  moelle 
cervicale  (lig.  200),  de  la  moelle  dorsale  (lig.  201,  202,  2041  et  de  la  moelle 
sacrée  ^lij;'.  203);  coloration  par  la  mélliode  de  ^\'ei;;■er(-Pal.  Distribution  irré- 
j;ulière  des  plaques  de  sclérose  qui  sont  lij;urécs  en  hlunc.  Dans  la  région  cervi- 
cale, le  coté  gauche  de  la  moelle  est  réduit  dans  toutes  ses  dimensions,  la  plaque 
de  sclérose  qui  occupe  la  plus  grande  paitic  du  cordon  latéral  étant  une  plaque 
dense,  ancienne. 
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Ki|?.  200. 


Fia-.  201. 


l'i-s.   202. 


Fitr.  20;4. 


Fitr.  204. 
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Charcot  el  Vulpian;   la  persistance  du  cyliiidraxe  a   été  également 
observée  par  Uhlholî  el  Lubbers  dans  les  placpies  de  sclérose  situées 

sur  le  trajet  du  nerf  optique.  Cette 
conservation  du  cylindraxe  explique 
pourquoi,  malgré  l'intensité  des  lé- 
sions, le  plus  souvent  il  n'existe  pas 
de  dégénérescence  au-dessous  ou 
au-dessus  des  pla(jues  de  sclérose. 
Cependant  le  cylindraxe  n'est  pas 
toujours  intact  ;  quelquefois  il  est 
hypertrophié,  mais  souvent  aussi  son 
Fifî.  205.  —  ScU-poso  on  plaqurs.  —   calibre  est  beaucoup  plus  petit  que 

Coupe  Lransversaledela  moelle  cer-         i    •     i,  i-     ,  10 

vicale  au  niveau  dos  cordons  pos-  celui  d  un  cyhndraxe  normal.  Sur 
teneurs;  coloration  parla  nu'ihode  certaines  plaques  traitées  par  les 
de WciîïertpourianovroKiie; plaque    j^élhodes  de  coloration  Ordinaires, 

do    sclérose    ancienne.    Les   points  . 

noirs  correspondent  à  des  fibrilles  H  est  tres  difficile  de  dillcrencier  les 
nôvrogliques  coupées  perpendicu-   éléments  névrogliques  des  fibrcs  ner- 


lairement  ;  les  taciies  blanches  rê- 


veuses :  la  gaine  de  mvéline  a  com- 


présentent  dos  cylindraxos  ou  des 

fibrilles  cyiindraxiies  sans  gaine  de    plètement  disparu,  le  cylindraxe  est 

myéline  ;  la  paroi  dos  vaisseaux  est     ^^^  contact  direct  aveC  le  lissu  névro- 

' ''  '■  glique.    Enfin,    d'après    PopofT,     le 

lissu    fibrillaire    ne    serait    pas   composé  de   fibrilles  névrogliques, 

.     mais     de     fibres     nerveuses 
régénérées. 

Les  vaisseaux  y  sont  mul- 
tipliés; leur  paroi  est  épaissie, 
hyaline;  (juelquefois  il  y  a 
des  altérations  d'endo  ou  de 
périartérite  ;  mais  ces  lésions 
vasculaires  ne  sont  pas  cons- 
tantes (l»uchwald,  .lolly, 
l'rommann)  ;  on  trouve  par- 
fois des  globules  blancs  sortis 
des  vaisseaux  par  diapédèse 
(Frommann,  Buchwald  el 
Pu  tzar,  RibbertV 

La   prolifération  <lu    lissu 

Kig.    -'00.  —  Figure    ilemi-schémalique    desti-  névrOgliqUC    s'aPrêtc    par  UUC 

née  à  montrer  les  altérations  des  cylindraxos.  jj^^j^^  ^^^,^  ^^^^^  ^^^  bordsdu 
coupes  longitudinalemont,  dans  la  sclérose 

en   plaques.  Ilyporlrophie,  renllonients.  dé-  tissU  sain.  LorS(|Ue  la   plaque 

sintégralion  et  librillation.  (Am.iu'-Tuom.vs,  atteint  la  SubslanCC  grisc,  les 

Soc.  de   neuroloqie,  juin    I9(ui,    ot    Suc.    Je         ,,    ,  ,  ^    ,, , 

,    ,         „,,      ■■  on,  X  cellules    sont    respectées    el 

l)i(ii0!iip,  .30  mai  1901.)  » 

nullement  atrophiées  ;    mais 
ce  n'est  pas  une  règle  abso- 
lue; (le   même  que    la  subslance    grise  n'oppr.se    pas  une   barrière 


'-i.Ciiht:^ 


SCLÉROSE  EN  PLAQUES. 


34— 39t 


infranchissable  aux  îlots  en  voie  d'accroissemenl,  contrairement  à 

l'opinion  de  Ribbert. 

En  d'autres  endroits,  il  y  a  absence  complète  de  sclérose  névroglique, 

mais  on  y  constate  des  altérations  cylindraxiles  considérables.  Ce 
sont  des  altérations  de  forme  et  de  volume  :  sur  des  coupes  longitu- 
dinales, les  cylindraxes  sont  hypertrophiés  ;  ils  présentent  des 
renflements  fusiformes  ou  sphériques  (fig.  2«»(>)  ;   ils   prennent  par 


Oa  ca 


Fij?.  207.  —  ScK'-rose  en  pliiquos.  —  Coupe  lon- 
j^itudinale  de  la  moelle  f('i-\icale  au  niveau 
des  cordons  latéraux.  —  Coloration  i)ar  la 
mc'tliode  de  Marclii  et  le  picrocarniin  i-n 
masse.  Désintégration  des  cylindraxes  et  des 
gaines  de  myéline  en  boules  protoplas- 
miques  [pr).  —  Persistance  de  iibrilles  cy- 
lindraxiles \fca). — Crt,  cylindraxes  normaux. 
—  A  peine  voit-on  sur  la  préparation  un 
ou  deux  noyaux  névrogliques.  I>es  fibrilles 
névrogliques  l'ont  complètement  défaut. 


20S.  —  Sclérose  en  plaques.  — 
Coupe  longitudinale  de  la  moelle 
doi'sale  passant,  par  le  cordon 
latéral.  —  Coloration  par  la  fuch- 
sine acide.  —  Cette  ligure  est 
destinée  A  montrer  l'aspect  des 
noyaux  névrogliqnes  an  milieu 
des  déchets  proloplasmiques. 
Ainsi  délimités  par  des  mailles 
formées  par  les  fibrilles  cylin- 
draxiles et  les  fibrilles  névrogli- 
ques,  ils  donnent  l'impression 
de  cellules  épithélio'ides  (ce). 


endroits  la  forme  dun  tire-bouchon,  d'un  nœud  (PopolT,  Thomas). 
Ces  altérations  s'échelonnent  à  des  distances  variables  sur  le  parcours 
d'un  même  cylindraxe.  Au  niveau  des  renflements  fusiformes,  le  cy- 
lindraxe  présente  souvent  un  aspect  /ibrillaire  1res remarqiiahle;  il  se 
bifurque  en  deux  branches  de  volume  inégal  dont  l'une  (la  plus 
grosse  habituellement)  suit  un  trajet  flexueux,  irrégulier,  et  se 
continue  plus  loin  dans  la  gaine  de  myéline  ;  l'autre  est  plus  difficile 
i\   poursuivre.    D'autres   fois    le    cylindraxe   s'épanouit    en    gerbes 
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fibrillaires  qui  se  groupent  plus  loin  pour  ne  former  qu'un  seul 
cylindraxe;  parfois,    cependant,  quelques   fibrilles  s'égarent  après 
avoir  perforé  la  gaine  de  myéline  et  suivent  un  trajet  parallèle  à  celui 
du  cylindraxe,  séparées  de  lui  par  une  couche  de  myéline  plus  ou 
moins  épaisse.  A  un  degré  plus  avancé,  un  certain  nombre  de  fibrilles 
disparaissent,  d'autres  persistent,  plongées  a\i  milieu  de  déchets  pro- 
toplasmiques   qui  se  présentent  sous   la    forme    de   grosses   houles 
d'aspect  hyalin,  déchets  qui  proviennent  à  la  fois  des   cylindraxes  et 
de  la  gaine  de  myéline  (fig.  '2(»7).  Celle-ci  se  tuméfie  d'abord,  puis  elle 
se  colore  mal  et  se  différencie   moins  bien  du  cylindraxe,  elle  se 
désagrège  et  disparaît.  Ce  qu'ily  ade  pluscaractéristiqne  dans  toutes 
ces  altérations,  c'est  l'aspect  fibrillaire  que  prend  le  cylindraxe,  sa 
tendance  à  se  désagréger  et  à  se  dissocier  en  fibrilles  qui  disparais- 
sent partiellement;  mais  quekjues-iines  persistent  et  assurent  la  vitalité 
(le  la  fibre  nerveuse  au-dessus  ou  au-dessous  de  la  lésion,  suivant  quil 
s\i(jit  défibres  ascendantes  ou  descendantes,  et  l'empêchent  de  dégénérer 
(André-Thomas).  Pour  Popolf,  ces  fibrilles  cylindraxiles  s'hypertro- 
phieraient  et  formeraient  le  tissu  fibrillaire  qui  est  considéré  par  la  plu- 
part des  auteurs  comme  du  tissu  névroglique.  Mais  l'opinion  de  Popofl" 
est  exagérée,  ce  dont  il  est  facile  de  se  rendre  compte  en  examinant 
des  coupes  colorées  par  la  méthode  de  Weigert  pour  la  névroglie. 
Sur  d'autres  plaques  on  voit  apparaître,  au  milieu  des  déchets  pro- 
loplasmiques,  des  noyaux  névrogliques  (fig.  208)  dont  quelques-uns 
sont  en  voie  de  division  directe.  Ailleurs  les  fibrilles  névrogliques 
sont   déjà   plus    nombreuses  ([ue  les   déchets   prol()|>lasmi(pi('s   vu 
partie  résorbés;  ils  s'accumulent,  de  même  «[ue  les  noyaux  n('\r»)- 
gli(pies,autourdes  vaisseaux  dontils  contribuent  à  irriteretî'iépaissir  la 
p;iroi  (fig.  201)).  Dans  les  plaques  anciennes  enfin,  on  trouve  l'aspect 
décrit  plus  haut  :  ce  sont  des  foyers  de  tissu  fibrillaire  très  dense,  au 
milieu  duquel  on  distingue  des  vaisseaux  dont  la  lumière  n'est  pas  ou 
n'est  que  peu  rétrécie,  mais  dont  la  paroi  est  très  épaissie  et  fibreuse. 
Les  noyaux  y   sont  rares  :   les  vaisseaux  sont  plus  nombreux  qu'à 
l'état  normal.  Le  tissu  fibrillaire  est  constitué  par  des  fibrilles  cylin- 
draxiles et  des  fibrilles  névrogliques  :  la  formation  des  fibrilles  névro- 
glicpies  est  très  difficile  à  suivre.  Aux  deux  extrémités  du  foyer,  quel 
que  soit  l'aspect  des  lésions,  les  gaines  de  myéline  réapparaissent; 
fpielquefois,    cependant,    elles  sont  plus  petites,   ou   partiellement 
détruites,  si  les  cylindraxes  correspondants  ont  complètement  disparu. 
L'écorce  cérébrale  présente  des  transformations  du    même   ordre 
(Cl.  Philippe  et  Jones).  Les  plaques  de  sclérose  interrompent  les 
fibres  tangentielles  ou  les  fibres  radiées  des  circonvolutions. 

La  pie-mère  est  souvent  épaissie,  les  lésions  vasculaires  sont 
inconstantes.  Les  grandes  cellules  pyramidales  de  l'écorce  subissent 
parfois,  comme  les  cellules  radiculaires  des  cornes  antérieures,  un 
proiM'ssus  d'atrophie  pigmentaire. 
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En  somme,  si  le  cylindraxe  est  conservé  dans  la  sclérose  en 
plaques,  il  ne  l'est  que  partiellement.  Cependant  Babinski  a  vu,  dans 
un  cas,  la  destruction  complète  des  cylindraxes,  de  sorte  qu'à  côté 
de  la  sclérose  en  plaques  non  destruclive  il  y  aurait  lieu  de  recon- 
naître une  autre  variété  :  ]a  sclérose  en  plaques  cleslructire. 

Nature  de  la  lésion.  —  Pour  les  uns,  la  lésion  initiale  est  uneproli- 
féralion  du  tissu  névro^lique  (GharcotetVulpian,  l»abinsUi,Schuster 


F\'^.'H)9. —  ScK'Pose  en  plaques  ;'i  forme  ])ai'apléj;iqiie  (cnntraclnre  des  quatre  meui- 
l)res).  —  Coupe  lonf;:itudiuale  de  la  nK)elle  dorsale  passaut  i)ar  le  corilou  latéral. 
—  (Coloration  par  la  méthode  de  Weigert  pour  la  néxroglie.  —  Plaque  de  sclé- 
rose Jeune;  multiplication  des  éléments  névrogliques,  noyaux  et  fibrilles,  plus 
abondants  au  voisinaj^e  d'un  vaisseau  coupé  en  long'.  Il  existe  un  certain  nombre 
de  lacunes  comblées  en  pai'tie  par  des  déchets  protoplasmiques,  à  peine  appré- 
ciables sur  les  coupes  colorées  par  cette  méthode,  et  par  des  noyaux  névrogliques. 

et  Bielschowsky,  Rossolimo,  Probst).  Pour  d'autres,  la  proliféra- 
tion névroglique  serait  elle-même  secondaire  à  une  altération  primi- 
tive de  la  fibre  nerveuse  (Adamkiewicz,  Fûrstner,  Redlich,  Ilûber. 
Erben,  Sander).  Pour  d'autres,  enfin,  lésions  interstitielles  et  paren- 
chymateuses  sont  secondaires  à  une  altération  primitive  des  vaisseaux 
(Hugo-Ribbert,  Pierre  Marie,  Popofl',  Gudden,  Borsl).  A  propos  d'un 
cas  mixte  de  sclérose  en  plaques  et  de  gliome,  Rossolimo  émet  l'hy- 
pothèse que  la  prolifération  peut  être  occasionnée  par  des  causes 
diverses,  et  qu'elle  peut  atteindre  différents  degrés  qui  sont:  la  scléro- 
gliose,  la  gliose  et  le  gliome. 

D'après  les  recherches  récentes  de  l'un  de  nous,  on  peut  admettre 
que  dans  la  sclérose  en  plaques  les  fibres  nerveuses  sont  primi- 
tivement atteintes  :  non  seulement  la  gaine  de  myéline  se  désa- 
grège et  disparaît,  mais  le  cylindraxe  lui-même  estaltéré;  il  s'hyper- 
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Iropliie,  se  transforme  en  fibrilles  et  en  débris  protoplasmiques  ;  celte 
altération  n'est  que  parliellement  deslructive,  une  partie  des  fibrilles 
cylindraxiles  persistent  et  assurent  la  continuité  de  la  fibre  nerveuse 
dans  toute  l'étendue  de  la  plaque  de  sclérose.  Il  est  vraisemblable 
qu'un  certain  nombre  de  fibrilles  cylindraxiles  se  réjii^énèrenl;  on  voit 
en  elTet  des  fibrilles  <|ui  traversent  la  paroi  do  la  gaine  de  nividine 
sur  une  plus  ou  moins  longue  étendue  avant  de  s'aboucher  avec  le 
cylindraxe,  ou  qui  en  sortent  avant  qu'elle  ne  soit  tout  à  lait  rompue  ; 
do  sorte  que,  dans  le  tissu  d'une  plaque  de  sclérose,  il  y  aurait  trois 
ordres  d'éléments  fibrillaires  :  1"  des  fibrilles  conservées;  '2"  des 
fibrilles  régénérées;  3°  des  fibrilles  névrogliques.  Mais  ce  n'est  pas, 
contrairement  à  l'opinion  de  Popolî,  par  la  régénération  du  cylin- 
draxe préalablement  détruit  qu'on  peut  expliquer  l'absence  des  dégé- 
nérations secondaires  ;  c'est  par  la  persistance  dun  plus  ou  moins 
grand  nombre  de  fibrilles  cylindraxiles.  La  sclérose  névroglique  est 
probablement  influencée  par  la  même  cause  qui  frappe  les  éléments 
nerveux,  mais  elle  se  présente  aussi  comme  une  réaction  secondaire 
commandée  par  la  disparition  partielle  des  éléments  parenchymateux. 

Les  altérations  vasculaires  peuvent  être  primitives  et  inflamma- 
toires, mais,  en  raison  de  leur  inconstance,  elles  ne  tiennent  pas  sous 
leur  dépendance  les  lésions  parenchymateuses  et  les  lésions  intersti- 
tielles. Par  son  étiologie,  par  son  évolution,  par  son  anatomie  patho- 
logique, la  sclérose  en  j)laques  s'impose  de  plus  en  plus  comme  une 
variété  de  myélite  ;  peut-être  n'est-elle  qu'une  forme  lente  et  atténu(''e 
de  la  myélite  disséminée  de  Westphal. 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  Elle  est  essentiellement  variable  et 
polymorphe  :  suivant  l'usage,  nous  décrivons  d'abord  les  signes  qui 
ont  été  considérés  comme  les  plus  caractéristiques  de  la  maladi(\ 
bien  qu'ils  fassent  souvent  défaut. 

Troubles  de  la  inotilité. —  Tni:MRLKMKNT. —  Hienqu'il  n'appar- 
tienne pas  en  propre  à  la  symptomatologie  de  la  sclérose  en  plaques, 
le  tremblement  en  est  un  des  signes  les  plus  caractéristiques.  11 
n'existe  pas  au  repos,  il  n'apparaît  qu'à  l'occasion  d'un  mouvement 
volontaire  —  d'où  le  nom  de  Iremblement  inlentionnel  qui  lui  a  été 
donné  —  et  parfois  à  l'occasion  des  mouvements  automatiques, 
réllexes  on  associés.  11  disparaît  pendant  le  sommeil,  s'exagère  sous 
l'inlluence  de  l'émotion,  de  l'eirorl,  et  les  oscillations  sont  d'autant 
plus  amples  et  rapides  que  l'étendue  du  mouvement  est  plus  grande. 
Il  est  habituellement  lent  et  ne  dépasse  pas  cinq  ou  six  oscillations 
|)ar  seconde  ;  elles  semblent  également  augmenter  de  nombre 
et  d'amplitude  à  mesure  que  le  membre  qui  exécute  le  mou- 
vement se  rapproche  du  but  ;  malgré  cela,  elles  se  succèdent  avec 
une  régularité  suffisante  et  un  certain  rythme.  Le  tremblement 
siège  non  seulement  aux  membres  supérieurs  et  inférieurs,  mais 
encore  à  la  tête  et   au  tronc  :   aux  mend)res,  il  est  bien  plus   accusé 
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à  la  racine  qu'aux  extrémités;  il  apparaît  non  seulement  dans  les 
mouvements  de  totalité,  mais  encore  dans  les  mouvements  isolés  des 
doigts;  il  se  propage  des  membres  supérieurs  à  la  tête  et  au  tronc. 
Il  acquiert  une  telle  intensité  qu'il  met  obstacle  à  Talimentation. 
L'écriture  est  un  des  premiers  actes  dans  lesquels  il  se  manifeste  et 
permet  d'en  étudier  les  caractères  (fig.  210)  :  au  début,  toutes  les 
lettres  sont  tremblées,  inégales  et  irrégulièrement  distancées,  dispo- 
sées sur  des  étages  différents  ;  à  une  phase  plus  avancée,  l'écriture 
est  tout  à  l'ait  illisible,  puis  impossible. 

L'expérience  classique  consiste  à  prescrire  au  malade  de  porter  un 


y^'i  ^c^i^ 


Fi^.  210.  —  Kcritiirt»  dans  un  cas  de  sclérose  en  plaques  au  déhui,,  avec  (rcmhle- 
nient  intentionnel,  chez  un  homme  de  vinfït-iiualre  ans.  Diagnostic  confirnu'  par 
l'autopsie  (Bicétre,  1S91). 


I 


verre  à  sa  bouche  :  les  oscillations  apparaissent  dès  que  la  main  se 
met  en  mouvement  pour  saisir  le  verre:  elles  augmentent  d'ampli- 
tude à  mesure  que  le  verre  s'approche  de  la  bouche,  et  persiste  tant 
qu'il  est  maintenu  sur  les  lèvres.  Les  dents  sont  choquées  avec  vio- 
lence, le  liquide  projeté  en  dehors  du  verre  et  le  tremblement  ne 
cesse  qu'au  moment  où  le  verre  est  enlevé  au  malade.  Pour  se  rendre 
compte  de  l'étendue  du  ti^emblement  et  de  sa  tendance  à  se  généra- 
liser, il  suffit  de  prescrire  au  sujet  de  lléchir  un  doigt,  la  main  étant 
au  préalable  maintenue  par  celle  de  l'observateur  sur  le  plan  du  lit  : 
aussitôt  l'une  et  l'autre  sont  secouées  et  déplacées  parles  contractions 
involontaires  et  subites  qui  se  produisent  dans  tout  le  membre  à  l'oc- 
casion de  ce  mouvement  très  simple. 

Le  tremblement  des  membres  inférieurs  peut  être  provoqué  de  la 
même  façon,  en  faisant  exécuter  au  lit  des  mouvements  tels  que 
l'élévation  du  pied,  ou  le  croisement  des  jambes  ou  leur  flexion;  le 
tremblement  se  présente  ici  avec  les  mêmes  caractères  qu'aux  mem- 
bres supérieurs  :  tremblement  intentionnel  à  oscillations  d'ampli- 
lude  et  d'intensité  croissantes  avec  disparition  au  repos;  il  est  tou- 
tefois moins  constant  aux  membres  inférieurs  où  la  conti-aclnre  et 
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la  parésie  sont  plus  précoces  et  plus  prononcées  qu'aux  membres 
supérieurs.  Aux  membres  supérieurs  commeaux  membres  inférieurs, 
le  tremblement  peut  être  dabord  unilatéral  ou  prédominant  d'un 
côté,  puis  se  généraliser  ensuite. 

Lorsque  le  malade  est  assis  sur  son  lit,  la  tête  appuyée  sur 
l'oreiller,  la  tête  et  le  tronc  sont  immobiles;  le  tremblement  appa- 
raît lorsque  le  malade  n'a  |)lu>^  le  corps  soutenu,  loisqu'il  veut  s'as- 
seoir ou  lorstjue  la  lêlc  se  déplace  de  côté  ou  en  avant:  cesontalors 
des  mouvements  d'inclinaison  antérieure  ou  latérale  comme  dans 
l'affirmation  ou  la  néiçation.  Dans  la  station  debout,  le  corps  est 
soulevé  au-dessus  du  sol  par  l'agitation  rythmique,  ou  bien  animé 
d'oscillations  antéro-poslérieures  :  le  maintien  dune  attitude  est, 
par  conséquent,  aussi  propre  (|ue  l'exécution  d'un  mouvement  à  faire 
apparaître  le  tremblemenl. 

La  physiologie  pathologique  de  ce  symptôme  est  encore  très  obs- 
cure. Charcot  l'attribue  à  la  difl'usion  du  courant  nerveux,  les  fibres 
nerveuses  n'étant  plus  isolées  par  leurs  gaines;  d'autres  auteurs  font 
intervenir  lesiègedes  lésions  :  le  cerveau  et  la  protubérance  (Leyden 
et  (^loldsclieider I.  la  couche  optique  fStepham,  les  tubercules  qua- 
drijumeaux  (Bruns),  le  cervelet  (Oppenheim).  Le  tremblement  inten- 
tionnel ne  se  rencontre  pas  exclusivement  dans  la  sclérose  en  plaques  ; 
il  a  été  signalé  dans  certaines  afl'ections  du  cervelet  ou  de  la  calotte 
protubérantielle,  intéressant  le  pédoncule  cérébelleux  supérieur. 

Le  tremblement  n'est  pas  constant;  il  manque  même  dans  un  assez 
grand  nombre  de  cas;  on  n'observe  alors  que  de  la  faiblesse  ou  delà 
contracture,  ou  bien  un  certain  degré  de  maladresse  et  d'incoordina- 
lion  qui  rappellent  l'ataxie,  et  cela  aussibien  aux  membres  inférieurs 
qu'aux  membres  supérieurs. 

On  peut  observer  encore  les  troubles  de  ladiadococinésie  (Babinski)  : 
les  malades  éprouvent  une  grande  difficulté  à  exécuter  rapidement 
des  mouvements  successifs,  tels  que  des  mouvements  de  pronation 
et  de  supination  de  l'avant-bras. 

Dkmarcue.  —  Elle  alïecte  des  formes  variables  :  la  forme  sposnw- 
cliqiie,  la  forme  cérébello-spasmodiqiie ,  la  forme  cérébelleuse  pure. 

Forme  spasmodique.  —  Dès  que  le  malade  se  met  en  marche,  les 
membres  inférieurs  entrent  en  contracture,  les  jambes  sont  en 
extension  sur  les  cuisses,  les  pieds  sur  les  jambes,  l'adduction  est 
extrême  :  le  malade  marche  sur  la  pointe  des  pieds  et  en  se  dandi- 
nant comme  dans  la  paraplégie  spasmodique. 

Forme  c.éréhello-spasmodique.  —  C'est  la  plus  fréquente;  l'état 
spasmodique  est  un  peu  moins  accentué,  les  jambes  sont  davantage 
écartées  et  la  base  de  sustentation  élargie  :  le  pied  se  lève  et  retombe 
brus<piement  en  frappant  le  sol;  au  lieu  de  suivre  la  ligne  droite,  le 
malade  se  déplace  suivant  une  ligne  sinueuse  ;  il  festonne. 

Forme  cérébelleuse  pure.  —  La  forme  cérébelleuse  pure  est  beau- 
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coup  plus  rare  que  les  deux  précédeiiles  :  dans  ce  cas,  la  démarche 
est  hésitante,  incertaine;  le  corps  se  porte  alternativement  adroite  et 
à  gauche,  puis  est  ramené  vers  la  ligne  médiane  ;  la  base  de  susten- 
tation est  élargie;  les  pieds  écartés  ne  se  déplacent  qu'après  plusieurs 
hésitations,  mais,  une  fois  levésau-dessus  dusol,  le  mouvement  s'exé- 
cute régulièrement;  les  oscillations  du  corps  augmentent  aux  arrêts 
brusques,  au  moment  de  tourner,  dans  les  changements  d'attitude. 
On  observe  plus  rarement  encore  de  grands  désordres,  tels  que  la 
démarche  ébrieuse. 

Oppenheim  décrit  encore  une  l'orme  vacillante,  caractérisée  par 
l'apparition  d'un  tremblement  généralisé  à  tout  le  corps  dès  les 
premiers  pas.  Pendant  la  marche,  les  membres  supérieurs  tremblent 
ou  se  trouvent  dans  un  état  de  demi-contracture;  leur  attitude 
rappelle  celle  du  bras  de  l'hémiplégique. 

A  une  période  plus  avancée  de  la  sclérose  en  plaques,  les  membres 
inférieurs  sont  incapables  de  tout  mouvement,  même  au  lit  ;  le  malade 
est,  en  réalité,  atteint  de  paraplégie  spasmodique  absolue. 

Tremblement  de  la  langue.  Altérations  de  la  parole.  —  Lorsque 
la  langue  est  tirée  hors  de  la  bouche,  elle  est  le  siège  d'une  agitation 
rythmique  qui  la  fait  rentrer  et  sortir  alternativement  de  la  cavité 
buccale. 

La  parole  est  très  altérée:  elle  est  scandée  et  lente  ;  au  début,  elle 
n'est  que  ralentie.  Chaque  syllabe  est  nettement  détachée  et  comme 
brusquement  expulsée  de  la  bouche,  d'où  le  nom  de  parole  explosive 
qui  lui  a  été  donné;  les  mots  sont  entrecoupés,  les  syllabes  séparées 
j)ar  des  pauses  :  on  l'a  comparée  à  celle  de  lenfant  qui  épelle 
(^Oppenheim).  Les  malades  éprouvent  encore  davantage  des  difficultés 
dans  les  consonnes  redoublées  ;  ils  sont  incapables  de  grossir  lente- 
ment un  son.  Chaque  émission  s'accompagne  d'oscillations  des 
lèvres,  des  mâchoires,  de  la  tête.  Quelques  auteurs  ont  constaté  le 
tremblement  ou  un  étal  paréti(|ue  des  cordes  vocales:  un  tremble- 
ment analogue  a  été  observé  pendant  la  respiration  (Oppenheim),  qui 
devient  alors  saccadée. 

La  lecture  des  tracés  graphiques  donne  des  renseignements 
précieux  :  c'est  la  lenteur  du  courant  expiratoire  (jui  a  lieu  normale- 
ment au  commencement  de  chaiiue  syllabe,  les  oscillations  de  la  glotte 
jiendant  la  période  d'intonation,  la  fatigue  rapide  des  muscles  des 
cordes  vocales  (Leube).  La  langue  ne  peut  être  maintenue  que 
lentement  et  par  moments  dans  une  attitude  correcte. 

NVstagmus.  —  Le  nystagmus  est  caractérisé  par  des  oscillations 
des  globes  oculaires  lorsqu'ils  se  mettent  en  mouvement.  A  une 
période  avancée  delà  maladie,  il  suffît  dedirigerson  attention  surles 
yeux  du  malade  poiu- observer  le  phénomène;  il  apparaît  dès  que  les 
yeux  abandonnent  leur  attitude  de  repos  ou  bien  quand  ils  tixent  un 
objet.  Au  début,  il  faut  le  rechercher;  le  nystagmus  ne  se  manifeste 
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alors  que  dans  la  limite  extrême  du  regard,  soit  en  dedans,  soit  en 
dehors,  soit  en  haut,  soit  en  bas  :  c'est  un  nystagmus  d'effort  ou 
dynamique;  les  oscillations  augmentent  d'amplitude  avec  l'excentri- 
cité du  mouvement.  Le  nystagmus  latéral  est  plus  fréquent  que  le  nys- 
tngmus  vertical;  le  nystagmus  rolaloire  estencore  plusexceptionnel. 

Le  nystagmus  n'a  de  réelle  valeur  que  s'il  est  prononcé,  parce  qu'il 
peut  être  observé  à  l'état  d'ébauche  chez  des  individus  normaux,  à 
la  suite  d'efforts  prolongés  des  muscles  des  yeux.  Suivant  que  les 
oscillations  ont  une  grande  amplitude  ou  qu'elles  sont  à  peine  ébau- 
chées, Uhthofl' distingue  deux  espèces  de  secousses  :  1°  le  nystagmus 
vrai  ;  '2"  les  secousses  nystagmiformes. 

l*A[«Ksn:.  CoNTRACTURii.  Hému'LÉgik.  —  Ail  di'bul,  il  n'y  a  pas  de 
paralysie,  la  force  est  généralement  bien  conserv(''(;  aux  membres 
supi'rieuis  et  inférieurs;  cependanl.  avant  que  le  tremblement  ne 
s'installe  définitivement,  les  mouvements  des  bras  sont  lents  et  ma- 
ladroits. Plus  tard,:  il  existe  une  diminution  de  l'énergie  musculaire; 
(jui  peut  aboutir  à  un  véritable  état  pairalyliquc.  En  oulre,  il  n'est 
|>as  rare  que  dès  le  début  les  membres,  et  plus  particulièrement  les 
membres  inférieurs,  soient  en  état  de  contracture  latente  :  celle-ci 
se  met  en  évidence  quand  on  cherche  à  imprimer  des  mouvements 
passifs  aux  divers  articles  du  membre;  on  éprouve  alors  une  résis- 
tance qu'on  ne  rencontre  jamais  à  un  pareil  degré  chez  un  individu 
normal.  Aux  membres  inférieurs,  la  contracture  réelle  est  précoce  ; 
la  forme  en  extension  est  la  plus  fréquente  et  ne  diffère  pas  de  celle 
de  la  paraplégie  spasmodique. 

A  une  période  plus  avancée,  il  n'est  pas  rare  d'observer  de  Vhypo- 
lonie  au  niveau  de  quelques  articulations,  tandis  que  la  contracture 
existe  en  d'autres  régions. 

Les  troubles  paralytiques  prédominent  assez  souvent  d'un  côté 
du  corps,  soit  sur  le  membre  supérieur  seul  (monoplégie),  soit  simul- 
tanément sur  le  membre  supérieur  et  le  membre  inférieur  (hémi- 
plégie). 

L'hémiplégie  est  un  symptôme  assez  fréquent  de  la  sclérose  en 
Iliaques  (Blanche  Edwards)  (1889)  :  elle  débute  ordinairement  d'une 
faron  brusque  par  une  ou  j)lusieurs  attaques  d'apoplexie  ;  elle  est 
précédée  quelquefois  de  plusieurs  attaques  d'épilepsie  avec  élévation 
thermique  (Oppenheim),  elle  peut  également  s'installer  d'une 
manière  lente  et  progressive.  Une  fois  constituée,  elle  est  duraldeou 
|)assagère,  sujette  à  des  rémissions.  L'hémiplégie  alfecte  différentes 
formes,  soit  celle  de  l'hémiplégie  complète,  soit  celle  de  l'hémiplégie 
alterne  ;  chez  quelques  malades,  elle  se  localise  ù  la  face  ou  se  com- 
pli([ue  d'aphasie. 

Atrofuie  muscllaike.  —  L'atrophie  musculaire  ne  fait  pas  partie 
du  tableau  clinique  de  la  sclérose  en  plaques  ;  elle  est  signalée  néan- 
moins dans  plusieurs  observations  (Charcot,  Dejerine,  Pitres,  Jolly, 
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Ebstein,  Leube,  Schiile,  Buchw  ald,  Otlo,  Engener).  C'est  plutôt  une 
complication  (Voy.  plus  loin). 

Réilexes.  —  Tous  les  réflexes  tendineux  et  cutanés  sont  exagérés  : 
réflexe  rotulien,  i^éflexe  du  tendon  d'Achille,  réflexe  cutané  plantaire 
(réflexe  de  Babinski),  réflexes  du  poignet,  de  l'olécrâne,  de  la  paroi 
abdominale,  de  la  région  massélérine.  Le  clonusdu  pied  est  peut-être 
plus  inconstant,  car  la  contracture  est  parfois  telle  qu'on  ne  peut 
arriver  à  le  produire. 

Les  réflexes  sont  sujets  à  de  grandes  variations  d'intensité  d'un 
moment  à  l'autre.  Dans  un  cas  de  sclérose  en  platpies  au  début,  nous 
avons  très  nettement  observe  l'intermittence  du  signe  de  Babinski. 

Troubles  de  la  sensibilité.  —  Considérées  tout,d'al)ord  comme 
rares,  les  altérations  de  la  sensibilité  ne  sont  ))as  cependant  excep- 
tionnelles. Oppenheim  et  Freund  ont  attiré  de  nouveau  l'attention 
sur  leur  nature  et  leur  fréquence;  ce  sont  surtout  des  parestliésies, 
des  engourdissements,  des  crampes,  des  fourmillements  aux  extré- 
mités, des  sensations  de  froid  et  de  chaud  ;  moins  ordinairement,  les 
malades  accusent  de  réelles  douleurs,  des  douleurs  pongitives,  téré- 
brantes,  des  douleurs  en  ceinture;  les  douleurs  fulgurantes  et  lanci- 
nantes semblables  à  celles  du  tabès  sont  plus  rarement  mentionnées. 
Les  douleurs  présentent  encore  le  caractère  de  névralgies,  telle  la 
névralgie  du  trijumeau  occasionnée  par  une  plaque  de  sclérose  à 
l'émergence  de  la  cinquième  paire  (Oppenheim). 

L'examen  de  la  sensibilité  décèle,  chez  quelques  malades,  une 
diminution  des  sensations  douloureuses,  thermiques,  tactiles  :  leur 
topographie  est  extrêmement  variable.  L'aneslhésie  absolue  est  des 
plus  rare;  le  plus  souvent  il  ne  s'agit  que  d'hypoesthésie  :  elle  est 
stable  ou  passagère  ;  l'hémiplégie  avec  hémianesthésie  croisée  est 
exceptionnelle.  L'hyperesthésiea  été  également  observée.  Oppenheim 
l'a  constatée  une  fois  comme  symptôme  passager. 

Les  sensibilités  profondes  sont  quelquefois  touchées;  ce  sont  des 
troubles  de  la  notion  de  position,  de  la  sensibilité  au  diapason,  etc. 

Lorsque  les  troubles  de  la  sensibilité  cutanée  sont  très  accusés  et 
n'occupent  qu'une  moitié  du  corps,  il  faut  se  garder  de  les  mettre  sur 
le  compte  de  la  sclérose  en  plaques,  et  songer  à  l'hystérie  dont 
l'association  avec  cette  affection  a  été  observée  plusieurs  fois. 

Sensibilités  spéciales.  —  Neuf  de  la  uuitième  paike.  —  L'ouïe 
reste  normale,  mais  on  a  signalé  assez  souvent  le  vevlige.  Il  survient 
brusquement,  sous  forme  de  crises  ;  il  est  parfois  si  intense  que  le 
malade  est  projeté  sur  le  sol  ;  il  apparaît  soit  sans  cause,  soit  pen- 
dant la  marche  ou  bien  encore  quand  le  malade  regarde  en  haut.  Il 
prend  tous  les  caractères  du  vertige  rotatoire  :  le  malade  a  l'illusion 
d'être  soulevé  ou  de  tourner  sur  lui-même,  les  objets  semblent  S(; 
déplacer  en  divers  sens  autour  de  lui.  Il  contribue  à  augmenter  les 
désordres  de  la  marche,  de  la  station  et  de  l'équilibre. 
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Il  n'osl  pas  lialiiluellcnienl  précédé  de  bourdonneinenls  ou  de 
sirilcmcnls  d'oreille  comme  dans  le  vertige  de  Ménière.  D'après 
Charcol,  le  vertige  est,  environ  dans  les  trois  quarts  des  cas,  un  des 
phénomènes  qui  marquent  le  début  de  la  sclérose  multiloculaire  des 
centres  nerveux.  11  nest  pas  nécessairement  lié  ;"i  l'existence  de 
plaquesde  sclérose  sur  le  trajet  du  nerf  vestibulaire  ;  il  suffit  que  les 
voies  centrales  soient  comprises  dans  les  plaques  de  sclérose. 

Troubles  de  la  vision.  —  Miisculalure.  —  Outre  le  nyslagmus, 
les  troubles  de  la  musculature  des  globes  oculaires  afîeclent  la  forme 
de  paralysies.  Elles  existeraient  dans  le  sixième  des  cas  ;  elles 
s'adressent  à  la  musculature  extrinsèque  et  présentent  ordinairement 
la  forme  de  paralysies  isolées  :  elles  frappent  par  ordre  de  fréquence 
la  sixième  paire,  la  troisième,  les  muscles  associés,  les  muscles  de  la 
convergence,  enlin  tous  les  muscles  de  la  troisième  paire  (Siemerling) 
ou- de  l'œil  (Leydenet  Goldscheider).  Elles  se  développent  lentement, 
elles  sont  durables  ou  |)assagères,  elles  s'accompagnent  de  diplopie 
et  de  strabisme,  tandis  que  le  vertige  est  plus  habituellement  associt'' 
au  nystagmus.  Le  strabisme  ne  serait  pas  toujours  un  signe  de  j)ara- 
lysie,  et  Kunn  a  observé  plusieurs  fois  le  strabisme  avec  diplopie, 
sans  contracture  ni  paralysie  des  muscles  de  l'œil  ;  ce  phénomène 
serait  occasionné  par  la  présence  de  plaques  de  sclérose  sur  le  trajet 
des  fibres  d'association  reliant  les  dilîérents  noyaux  des  nerfs  muscu- 
laires de  l'œil  ;  le  strabisme  serait  dû  à  un  trouble  survenu  dans  les 
mouvements  associés  des  globes  oculaires.  Parinaud  avait  également 
remarqué  que,  dans  la  sclérose  multiloculaire,  les  paralysies  ocu- 
laires ont  le  caractère  de  paralysies  associées  (impossibilité  de  porter 
les  deux  yeux  simultanément  dans  le  regard  à  droite  ou  à  gauche, 
par  exemple);  des  observations  semblables  ont  été  communiquées 
plus  récemment  par  Raymond  et  Cestan,  Ballet. 

Le  myosis.  l'inégalité  des  pupilles,  la  fatigue  de  l'accommodation 
ont  été  observés  quelquefois;  l'hippus  et  l'exagération  du  réllexe 
pupillaire  à  la  lumière  sont  des  phénomènes  du  même  ordre  que  le 
tremblement  et  l'exagération  des  réflexes  (Parinaud),  et  ont,  quoique 
inconstants,  une  certaine  valeur  diagnostique. 

Troubles  de  la  vision  relevant  d'une  lésion  du  nerf  optique.  —  Ils 
sont  uni-  ou  bilatéraux  ;  il  en  résulte  soit  une  amaurose,  soit  une 
amblyopie,  soit  un  rétrécissement  du  champ  visuel  ou  un  scotome 
central  pour  le  blanc  et  les  couleurs  ;  mais,  contrairement  à  ce  qu'on 
observe  habituellement  dans  les  lésions  centrales,  on  constate  rare- 
ment une  hémianopsie  homonyme  ou  une  hémianopsie  bilemporale  : 
les  régions  aveugles  sont  irrégulièrement  distribuées  dans  le  champ 
visuel. 

Examen  du  fond  de  l'iril.  —  Parfois  la  |)apille  a  le  même  aspect 
que  dans  la  névrite  optique  (^Parinaud,  l'htliolï);  elle  est  hyperémiée 
et  proéminente,  elle  a  un  aspect  trouble,  les  vaisseaux  sont  dilatés  ; 
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ou  bien,  au  contraire,  la  papille  est  blanche,  décolorée.  De  môme 
que  les  altérations  du  champ  visuel,  l'atrophie  papillaire  est  inégale- 
ment répartie  dans  les  différentes  régions  du  champ  visuel. 

Toutes  ces  altérations  de  l'organe  de  la  vision  contribuent  à  atté- 
nuer la  vivacité  du  regard,  et,  suivant  l'expression  de  Charcot,  ces 
malades  ont  le  regard  vague. 

V odorat  et  le  goût  sont  généralement  intacts. 
Sphincters.  —  Les  sphincters  sont  habituellement  épargnés  du 
moms  dans  les  premiers  temps  de  la  maladie;  on  a  signalé  cependant 
de  la  rétention  ou  de  l'incontinence  des  urines,  la  lenteur  de  la  mic- 
tion apparaissant  d'une  façon  passagère;  l'incontinence  des  matières 
fécales  est  rare.  A  une  période  plus  ou  moins  avancée,  l'incontinence 
des  urines  et  des  matières  fécales  devient  parfois  définitive.  En 
somme,  les  troubles  sphinctériens  sont  inconstants  et  variables 

Organes  g-énUaux.  —  Il  en  est  de  même  des  organes  génitaux  • 
l'impuissance  et  la  faiblesse,  ou  l'exaltation  sexuelle  ont  été  signalées 
Troubles  trophiques.  -  Ils  sont  exceptionnels  ;  quelques 
auteurs  ont  ob.servé  des  éruptions  bulleuses,  du  gonflement  des 
articulations  phalangiennes,  la  fragilité  des  ongles,  la  chute  des  che- 
veux, des  œdèmes  et  des  sueurs  localisées  a^rauer).  A  une  période 
avancée,  lorsque  les  malades  sont  confinés  au  ht,  et  plus  particulière- 
ment dans  les  cas  à  marche  rapide,  il  se  produit  des  escarres  à  la 
région  sacrée  et  au  trochanter. 

Troubles  bulbaires.  -  Outre  les  altérations  de  la  parole  précé- 
demment signalées,  divers  troubles  bulbaires  ont  été  relevés  •  ce 
sont  les  troubles  de  la  déglutition,  l'anarthrie,  l'atrophie  linguale 
avec  tremblement  fibrillaire,  des  crises  d'asphyxie,  de  l'accélération 
du  pouls  (Oppenheim),  la  salivation,  la  paralysie  avec  atrophie  des 
muscles  de  la  face;  lorsque  ces  derniers  phénomènes  se  produisent 
la  maladie  prend  tout  à  fait  l'aspect  de  la  sclérose  latérale  amvotro- 
phique.  Les  symptômes  bulbaires  sont  relativement  peu  fréquents  et 
certes  peu  prononcés,  par  rapport  aux  énormes  lésions  bulbaires 
qu  on  trouve  souvent  à  l'autopsie. 

Troubles  cérébraux.  -  Chez  (juelques  sujets,  l'état  mental 
reste  longtemps  intact;  mais  il  est  habituel  qu'il  se  modifie  plus  ou 
moins  profondément.  Les  malades  deviennent  taciturnes,  prennent 
peu  d  intérêt  à  ce  qui  se  passe  autour  d'eux,  leur  mémoire  s'alfaiblit 
Ils  sont  aussi  plus  émotifs  et  plus  sensibles.  Ils  rient  et  pleurent  pour 
un  rien,  et  s'arrêtent  difficilement;  ce  sont  même  parfois  de  véri- 
tables explosions  convulsives.  Les  hallucinations  et  le  délire  sont 
exceptionnels  ;  il  en  est  de  même  des  idées  mélancoliques  et  de  -ran- 
deur.  Comme  le  fait  remarquer  Dupré,  les  troubles  psychiques  sont 
surtoud  ordre  démentiel  :  la  démence  paralytique  serait  elle-même 
susceptible  de  s'associer  à  la  sclérose  en  plaques  f  SchuItze).  Lorsque 
la  maladie  apparaît  dans  les  premières  années  de  l'adolescence,  elle 
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retarde  et  compromet  le  développement  intellectuel  et  moral  de  Tin- 
di\i(Iii. 

ÉVOLUTION.  —  Lo  début  peut  être  lent,  rapide  ou  brusque. 

Lors(ju'il  est  lent,  les  symptômes  spasloparétiques  apparaissent 
ordinairement  les  premiers.  Ils  sont  eux-mêmes  précédés  par  une 
période  plus  ou  moins  lon<i^ue  pendant  laquelle  les  malades  se  plai- 
gnent de  se  fatiguer  |>lus  vite;  ils  sont  incapables  de  mainlenirl'eirorl  ; 
l'épuisement  est  plus  rapide.  Ils  se  comportent  comme  des  neuras- 
théniques et  l'erreur  a  été  commise  plus  d'une  fois.  Ailleurs  ce  sont 
les  troubles  de  la  vision  qui  marquent  le  début  :  chez  quelques  ma- 
lades ils  sont  longtemps  les  seuls  symptômes. 

Lorsque  le  début  est  rapide,  il  est  assez  fréquent  (jue  la  maladie 
soit  annoncée  par  des  vertiges  et  des  vomissements. 

Enfin  la  maladie  peut  débuter  brusquement,  d'une  façon  fou- 
droyante, par  un  ictus  apoplectique  ou  une  crise  d'épilepsie. 

Quel  que  soit  le  début,  la  durée  est  extrêmement  variable  :  elle  est 
en  moyenne  de  cinq  à  vingt  ans,  mais  elle  peut  être  beaucoup  plus 
courte,  le  tableau  clinique  étant  complet  en  deux  ou  trois  ans,  voire 
môme  au  bout  d'un  an  (Fûrstner,  (ludden),  et  la  mort  survenant 
alors  dans  les  mêmes  délais.  En  présence  d'une  durée  aussi  variable, 
on  a  distingué  des  formes  aiguë,  subaiguë  et  chronique  ;  on  a  même 
signalé  des  cas  dans  lesquels  la  marche  de  la  maladie  a  été  surai- 
guë, la  mort  étant  survenue  quelques  mois  après  l'apparition  des 
premiers  symptômes. 

Ceux-ci  s'installent  soit  lentement,  progressivement,  soit  par 
poussées  ;  la  maladie  est  susceptible  d'améliorations  et  de  rémissions 
plus  ou  moins  longues,  et  certains  symptômes,  même  les  plus  habi- 
tuels, disparaissent  d'une  façon  absolue  ou  temporaire.  Les  retours 
qui  suivent  les  rémissions  coïncident  souvent  avec  un  refroidisse- 
ment, une  fatigue,  un  etlort,  un  traumatisme,  une  maladie  infec- 
tieuse ou  les  suites  de  couches. 

Bien  que  quekjues  auteurs  aient  signalé  des  cas  de  guérison  com- 
plète, on  ne  saurait  faire  trop  de  réserves  sur  l'authenticité  de  ce  mode 
de  terminaison;  la  sclérose  en  plaques  est  actuellement  incurable. 
La  mort  peut  être  le  fait  soit  d'une  maladie  intercurrente,  soit  de  la 
maladie  elle-même,  et  alors  elle  est  due  le  plus  souvent  à  des  troubles 
bulbaires,  de  la  respiration,  de  la  circulation,  de  la  déglutition,  qui 
favorisent  les  complications  pulmonaires  et  cardiaques,  ou  bien  le 
malade  meurt  cachectique  avec  des  escarres;  quelques-uns  succom- 
bent brus({uemcnt  à  un  ictus  apoplectique. 

FORMES.  —  A  côté  de  la  forme  classique  (jui  a  été  décrite  précé- 
demment, la  sclérose  en  plaques  alï'ecte  des  formes  dififérentes  qui 
sont  loin  d'être  rares.  Le  tremblement,  le  nyslagmus,  les  altérations 
de  la  parole  font  défaut  ou  sont  à  peine  ébauchés. 

Ce  sont  les  formes  frustes  de  la  sclérose  en    plaques  :    C.liarcot 
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les  a  divisées  en  trois  catégories  principales  :  1°  formes  atypiques  ou 
frustes  par  effacement  ;  2"  formes  atypiques  abortives  ou  frustes  pri- 
mitives ;  3''  formes  atypiques  ou  frustes  par  intervention  de  phéno- 
mènes insolites. 

Depuis  Charcot,  la  fréquence  des  formes  atypiques  a  été  soulignée 
par  plusieurs  auteurs  (Bouicli,  Dejerine,  Babinski,  Strïimpell, 
Oppenheini)  ;  sur  cinq  cas  publiés  par  Nonne,  un  seul  a  présenté 
la  symptomatologie  classique  de  la  sclérose  en  plaques.  En  somme, 
les  formes  dites  anormales  sont  plus  fréquentes  que  la  forme  classique 
précédemment  décrite. 

Forme  paraplég-ique.  —  Les  membres  inférieurs  seuls  ou  les 
quatre  membres  sont  paralysés  et  contractures  :  contracture  en  exten- 
sion ou  plus  rarement  en  llexion  aux  membres  inférieurs,  contrac- 
ture en  flexion  aux  membres  supérieurs  ;  la  contracture  est  quelque- 
fois extrême.  Les  réflexes  tendineux  sont  exagérés,  il  y  a  de  la  tré- 
pidation épileptoïde;  au  bout  d'un  certain  temps,  la  contracture  peut 
être  telle  et  les  rétractions  fibro-tendineuses  si  intenses  que  les  atti- 
tudes vicieuses  sont  irréductibles,  les  réflexes  et  le  clonus  du  pied  ne 
peuvent  alors  être  recherchés. 

La  contracture  atteint  également  les  muscles  du  tronc.  Le  malade, 
confiné  au  lit,  est  incapable  d'aucun  mouvement. 

Lorsque  la  paraplégie  spasmodique  est  limitée  aux  membres  infé- 
rieurs, la  confusion  avec  la  myélite  transverse  syphilitique  est  facile. 
D'ailleurs,  il  peut  y  avoir  association  de  deux  processus  morbides, 
la  méningo-myélite  syphilitique  et  la  sclérose  en  plaques  (André- 
Thomas  et  Long). 

Une  forme  assez  fréquente  est  la  paraplégie  spasmodique  des 
membres  inférieurs,  telle  qu'on  l'observe  dans  la  myélomalacie  par 
artérite  sypiiililique,  mais  il  existe  souvent  en  outre  un  léger 
tremblement  intentionnel  des  membres  supérieurs  uni  ou  bila- 
téral (Voy.  Syphilis  médullaire). 

Forme  hémiparaplég-ique.  —  La  forme  hémiparaplégique, 
c'est-à-dire  la  paralysie  ou  parésie  de  la  motilité  avec  hyperesthésie 
d'un  côté  et  hypoesthésie  du  côté  opposé,  est  une  forme  exceptionnelle 
(Charcot,  Bouicli,  Edwards,  Bickeles). 

Forme  hémiplég-îque  oumonoplégîqiie.  —  Elle  a  été  plusieurs 
fois  signalée  :  le  diagnostic  peut  être  assez  délicat,  puisque  le  trem- 
blement post-hémiplégique  peut  revêtir  la  forme  du  trendilement 
intentionnel,  et  que  la  sclérose  en  plaques  peut  débuter  brus- 
quement, comme  l'hémiplégie,  par  un  ictus. 

La  sclérose  en  plaques  peut  encore  évoluer  cliniquement  sous  la 
forme  de  sclérose  lalérale  ainijolrophigae  (Killian,  Pitres,  Dejerine)  : 
il  existe  alors  une  paralysie  avec  atrophie  extrêmement  prononcée  des 
muscles  des  membres  et  du  tronc  et  contracture  permanente  des 
muscles  paralysés,  de  l'exagération  des  réflexes,  des  symptômes  de 
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pscudo-p;iralysie  g-losso-laljio-huvn<^(''e.  La  r-oiilraclure  esl  considé- 
rable. 

ForiiK'  ninyotcophiqiic.  —  Lejonno  fl'.XKVi  a  repris  récemment 
rélude  (rcnscinltlc  <le  la  forme  ami/olrophiqiie  de  la  sch'-rose  en 
placjues,  déjà  esquissc'C  autrefois  par  Cliarcot.  Daprès  lui,  l'atrophie 
atteindrait  à  la  lois  les  meml)res  supérieurs  et  les  membres  infé- 
rieurs, frappant  davantage  aux  mains  les  interosseux  (pje  les  muscles 
(le  l'éminence  thénar  et  hypothénar:  aux  avanl-bras  les  extenseurs 
<les  doigls  seraient  plus  pris  que  les  lléchisscurs;  aux  bras  le  biceps 
et  le  brachial  antérieur.  Aux  membres  inférieurs,  le  triceps  crural  est 
plus  atrophié  que  les  muscles  de  la  région  postérieure  de  la  cuisse:  à 
la  jambe,  ce  sont  les  muscles  de  la  région  postérieure  qui  sont  le 
plus  malades.  L'atrophie  se  fait  fibre  par  fibre,  les  réactions  élec- 
triques ne   présentent  que  des  modifications  quanlitalives. 

La  forme  amyotropliiqne  serait  encore  caractérisée  par  la  précocité 
des  troubles  spinctériens,  la  fréquence  des  troubles  trophiques  et  des 
troubles  mentaux.  La  maladie  marche  plus  vite  que  dans  les  autres 
formes,  en  tout  cas  elle  rend  le  malade  plus  rapidement  impotent. 

Lejonne  a  constaté  une  lésion  atrophique  des  grosses  cellules 
radiculaires  antérieures  :  la  diminution  des  éléments  chromatophiles. 
l'amincissement  des  prolongements  proloplasmiques,  la  surcharge 
pigmentaire,  parfois  même  la  réduction  delà  cellule  à  de  petits  blocs 
protoplasmiques  dépourvus  ou  non  de  noyaux.  Ce  sont  ces  moditi- 
calions  qui  avaient  été  décrites  autrefois  par  Charcot  sous  le  nom 
d'atrophie  pigmentaire.  Les  racines  antérieures  sont  également 
atrophiées,  les  tubes  nerveux  sont  plus  petits,  mais  le  cylindraxe 
n'a  pas  disparu.  Dans  le  cas  de  Dejerine.  il  existait  une  atrophie 
simple  du  faisceau  primitif  sans  altérations  des  nerfs  musculaires 
ni  des  cellules  des  cornes  antérieures. 

Dans  une  autre  observation  d'André-Thomas  et  Comte,  il  n'exis- 
tait une  diminution  des  cellules  des  cornes  antérieures  qu'au  niveau 
de  la  huitième  racine  cervicale  et  de  la  première  racine  dorsale  :  —  la 
malade  avait  une  atrophie  très  prononcée  des  éminences  thénar.  Au 
contraire,  dans  la  région  lombo-sacrée,  malgré  l'atrophie  très  nette 
des  membres  inférieurs,  les  altérations  cellulaires  faisaient  lolalemenl 
défaut.  La  pathogénie  de  l'atrophie  musculaire  est  encore  assez 
obscure.  Dans  quelques  cas  l'examen  hislologicjue  autorise  à  mettre 
en  cause  des  altérations  cellulaires  des  cornes  antérieures,  que 
Lejonne  compare  à  celles  de  la  poliomyélite  antérieure  chronique; 
mais  plus  souvent  peut-être  la  cause  de  l'atrophie  nous  échappe  ou 
(lu  moins  ce  n'est  pas  dans  l'examen  anatomique  de  la  moelle  elle- 
même  que  nous  en  trouvons  l'explication. 

Suivant  la  prédominance  des  symptômes  médullaires,  bulbaires  ou 
cérébraux  de  la  sclérose  en  placjues,  on  peut  encore  distinguer  des 
formes   cérébrale,    bulbaire,    cérébelleuse    et    médullaire  :    dans   les 
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formes  bulbaires,  les  symptômes  prédominants  sont  la  difficulté  delà 
mastication,  de  l'articulation  et  de  la  phonation,  la  glycosurie,  les 
états  asphyxiques,  l'accélération  du  pouls,  l'hémiatropliie  linguale, 
la  difficulté  de  l'ouïe,  le  vertige. 

Les  formes  alypiques  de  la  sclérose  en  plaques  et,  de  même,  les 
formes  incomplètes  ou  frustes,  dans  lesquelles  un  symptôme  existe 
presque  isolément  ou  prédomine  de  beaucoup  sur  les  autres,  sont  des 
formes  relativement  fréquentes  :  il  faut  toujours  y  songer,  en  présence 
de  symptômes  relevant  indiscutablement  d'une  affection  organique 
du  système  nerveux,  qu'il  est  difficile  de  faire  rentrer  dans  le  cadre 
symplomatique  d'une  maladie  bien  définie. 

DIAGNOSTIC.  —  Le  diagnostic  de  la  sclérose  en  plaques  dans  sa 
forme  classique  est  généralement  facile,  bien  que  le  tremblement 
inlentionncK  qui  en  est  un  des  signes  les  plus  caractéristiques,  ne  lui 
appartienne  pas  en  propre  et  figure  aussi  dans  le  tableau  clinique 
de  l'hémiplégie  de  l'adulte,  de  certaines  intoxications  et  en  particulier 
de  l'intoxication  mercurielle. 

La  confusion  avec  la  maladie  de  Parkinson  n'est  plus  commise 
depuis  les  travaux  de  Charcot  et  de  ses  élèves  (Ordenstein).  Le 
tremblement  de  la  paralysie  agitante  est,  en  effet,  un  tremblement 
permanent,  qui  tend  au  contraire  à  s'amender  ou  à  disparaître  sous 
l'inHuence  de  la  volonté  ou  au  début  du  mouvement  intentionnel; 
il  est  un  peu  plus  lent  que  celui  de  la  sclérose  en  plaques  et  n'occupe 
que  l'extrémité  des  membres;  la  démarche,  le  faciès,  l'attitude  du 
malade  sont  également  très  ditîérents  dans  les  deux  cas. 

La  chorée  dilfère  essentiellement  du  tremblement  de  la  sclérose 
en  plaques;  elle  consiste  en  effet  en  une  série  de  mouvements  désor- 
donnés et  sans  but,  tandis  que  les  oscillations  du  tremblement  de  la 
sclérose  en  plaques  convergent  toujours  vers  un  axe  ou  un  but  déter- 
miné. 

Le  tremblement  mevcuriel  est  aussi  un  tremblement  intentionnel, 
mais  il  ne  disparaît  pas  complètement  au  repos:  il  est  exceptionnel, 
d'ailleurs,  que  la  sclérose  en  plaques  ne  se  manifeste  clini(juement 
que  par  le  tremblement. 

Les  troubles  de  la  parole,  le  nystagmus,  la  titubation  cérébelleuse 
sont  des  signes  communs  à  la  maladie  de  Friedreich  et  à  la  sclérose  en 
plaques  :  dans  la  maladie  de  Friedreich,  la  parole  est  moins  explo- 
sive, plus  traînante,  les  oscillations  nystagmiques  sont  de  moindre 
amplitude  et  n'apparaissent  le  plus  souvent  qu'à  la  limite  extrême  du 
regard;  il  n'y  a  pas  de  tremblement,  mais  une  sorte  d'incoordination 
_^      des  membres  à  l'occasion  des  mouvements  volontaires  :  lorsque  le 

i^B  sujet  veut  prendre  un  objet,  il  décrit  avec  sa  main  des  mouvements 
^B  de  latéralité  en  deqk  et  en  delà  de  l'objet,  —  la  main  plane,  — 
^B  puis  s'abat  brusquement  sur  ce  dernier.  Les  mouvements  des 
^B  membres  inférieurs  sont  incoordonnés;  enfin  le  début  précoce  des 
i 
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accidents  et  les  déformations  si  particulières,  telles  (juc  la  scoliose 
et  le  pied  bot,  permettront  dt'viler  l'errour. 

Lorsque  la  tilubatiou  crrébelleuse  est  Ires  inar((uée,  le  diajj^nostic 
avec  les  atrophies  cérébelleuses  est  assez  difficile,  d'autant  plus  que 
dans  les  atro|>liies  du  cervelet  on  a  signalé  éf^alement  du  tremble- 
ment intentionnel,  des  troubles  de  la  parole,  des  secousses  nystag- 
miformes.  Cependant  le  tremblement  intentionnel  est  beaucoup 
moins  intense  dans  l'atrophie  du  cervelet,  il  n'est  qu'ébauché,  la 
p:u-oleostmoinsexplosive,  les  secousses  nyslaj^miques  moins  brusques 
et  moins  amples;  l'état  parétique,  la  contracture,  l'état  spasmodique 
des  membres  supérieurs  et  inférieurs  sont  pour  ainsi  dire  constants 
dans  la  sclérose  en  plaques,  exceptionnels  dans  l'atrophie  du  cer- 
velet ;  rexai>ération  des  réflexes  est  aussi  moins  considérable  dans 
celte  dernière  afTection. 

Les  tumeurs  cérél)elleuses  el  les  tumeurs  cérébrales  se  distinguent 
de  la  sclérose  en  plaques  par  la  céphalée  persistante,  les  vomisse- 
ments, les  altérations  du  fond  de  l'œil,  etc. 

Les  troubles  de  la  parole,  le  tremblement,  les  attaques  apoplec- 
tiques, la  paralysie  spastique  figurent  aussi  dans  le  tableau  clinique 
de  la  parulijsie  ijénérale,  mais  ici,  au  lieu  d'être  explosive,  scandée, 
la  parole  est  lente,  traînante,  ânonnanle,  hésitante;  au  lieu  d'être 
nettement  séparées,  les  syllabes  se  confondent  ;  le  tremblement  est 
un  tremblement  à  oscillations  menues,  surtout  localisées  dans  les 
extrémités  des  membres,  aux  lèvres;  enfin  les  troubles  psychiques 
sont  suffisamment  caractéristiques. 

C'est  surtout  dans  ses  formes  frustes  que  la  sclérose  en  plaques 
est  difficile  à  dépister.  Lorsqu'elle  a  un  début  brusque  et  qu'elle 
prend  la  forme  hémiplégique,  le  diagnostic  est  parfois  très  difficile, 
<rautanl  plus  que  le  tremblement  post-/ié/)ii/>lé<jujue,  dans  des  cas 
exceptionnels  il  est  vrai,  peut  prendre  tous  les  caractères  du 
tremblement  de  la  sclérose  multilorulaire.  Toutefois  il  est  rare  que 
la  sclérose  en  plaques  ne  se  manifeste  que  par  l'hémiplégie  et  qu'un 
jour  ou  l'autre  il  ne  vienne  pas  s'y  ajouter  d'autres  symptômes 
propres  à  cette  maladie.  Lorsque  riiémiplégie,  qu'elle  survienne 
brusquement  ou  lentement,  frappe  un  sujet  jeune  et  que  la  syphilis,  le 
cœur  ou  l'hystérie  ne  peuvent  être  mis  hors  de  cause,  il  faut  penser 
à  la  sclérose  en  plaques. 

Dans  la  forme  paraplégique,  la  ressemblance  avec  la  mi/élite  si/phi- 
lilique  ou  la  })araplé(jie  pur  compression  est  souvent  frappante,  el  il 
faut  avouer  (jue  dans  plus  d'un  cas  la  sclérose  en  plaques  a  été 
une  surprise  d'autopsie.  Il  est  vrai  que,  dans  ces  conditions,  l'alten- 
tion  est  unicpiement  fixée  j)ar  la  paraplégie,  el  si  on  cherchait  avec 
]>lus  de  soin  les  signes  caractéristiques  de  la  sclérose  mulliloculaire, 
peut-être  les  trouverait-on,  du  moins  à  l'étal  d'ébauche. 

Dans  la  paraplégie  par  syphilis  ou  par  compression,  les  sphincters, 
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celui  de  la  vessie  en  parliculier,  sont  pour  ainsi  dire  toujours  touchés, 
tandis  que  dans  la  Ibrme  paraplégique  de  la  sclérose  en  plaques  ils 
sont  souvent  intacts. 

Les  mêmes  difficultés  se  dressent  lorsque  la  maladie  évolue  sous 
la  forme  de  sclérose  latéi-ale  amyotrop/iique  :  dans  la  sclérose  en 
plaques,  l'atrophie  musculaire  est  ordinairement  moins  accentuée, 
soit  aux  membres,  soit  à  la  face,  mais  la  contracture  y  est  beaucoup 
plus  prononcée.  Dans  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  la  contrac- 
ture diminue  progressivement  en  môme  temps  que  l'atrophie 
progresse,  ce  qui  n'est  pas  le  cas  dans  la  sclérose  en  plaques.  Des 
éléments  de  diagnostic  seront  plus  sûrement  tirés  de  la  marche  de 
la  maladie,  qui,  dans  la  sclérose  multiloculaire,  est  moins  régulière, 
plus  sujette  à  des  rémissions,  puis  à  des  retours. 

Le  plus  souvent  le  diagnostic  avec  le  tabès  n'est  pas  à  faire;  cepen- 
dant l'hémiataxie  (Oppehheim)  a  été  observée  au  cours  de  la  sclérose 
en  plaques;  les  signes  caractéristiques  du  tabès  empêcheront  toujours 
l'erreur  :  ce  n'est  que  dans  les  cas  de  tabès  combinés  à  forme  para- 
plégique et  avec  contracture  que  la  confusion  sera  plus  difficile  à 
éviter,  mais  encore  ici  une  analyse  minutieuse  des  symptômes, 
l'examen  de  la  sensibilité,  le  signe  d'Argyll-Robertson  permettront 
d'affirmer  l'existence  du  tabès  combiné. 

Lorsque  la  paralysie  et  la  contracture  sont  généralisées  aux  quatre 
membres,  la  sclérose  en  plaques  présente  de  grandes  analogies  avec 
certains  cas  de  syringomyélie  accompagnée  ou  non  de  pachymé- 
ningite  cervicale.  Dans  la  syringomyélie,  les  troubles  objectifs  de  la 
sensibilité,  l'atrophie  musculaire  des  membres  supérieurs  assureront 
toujours  le  diagnostic. 

Dans  les  cas  rares  où  la  céphalée,  le  vertige,  les  attaques  épilep- 
tiques  et  apoplectiques  avec  hémiplégie  consécutive  sont  les  seuls 
symptômes  de  la  sclérose  en  plaques  (S  triïmpell,  Bickeles),  le  diagnostic 
avec  Vencép/ialite  aiguë  est  extrêmement  diflicile. 

De  même,  suivant  la  prédominance  de  tel  ou  tel  symptôme,  on  peut 
songer  à  un  néoplasme  du  cerveau  ou  du  cervelet:  l'examen  du  fond 
de  l'œil  rend  alors  de  grands  services.  La  ponction  lombaire  est  dan- 
gereuse en  cas  de  tumeur  et  ne  saurait  être  recommandée  comme 
moyen  de  diagnostic. 

Westphal  a  vu  des  malades  qui  présentaient  tous  les  signes  de 
la  sclérose  en  plaques  et  à  l'autopsie  desquels  il  ne  trouvait  aucune 
lésion.  Cette  pseudo-sclérose  en  plaques  se  distingue  de  la  sclérose  en 
plaques  vraie  par  les  troubles  psychiques,  l'apathie,  le  délire,  la 
lenteur  des  mouvements  des  yeux  et  du  visage,  l'absence  de  nys- 
tagmus. 

Enfin,  il  faut  toujours  songer  à  l'hystérie  et  à  la  simulation.  La 
sclérose  en  plaques  est  une  des  alVections  du  système  nerveux  qui  ont 
été  le  plus  facilement  et  le  mieux  simulées  dans  les  milieux  hospi- 
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LTliers  :  la  recherche  des  stigmates  hystériques  dans  le  |)remier  cas, 
des  slii^mates  de  dégénérescence  dans  le  second  ne  suflil  pas 
toujours  à  découvrir  la  vérité,  et  le  praticien  devra  mettre  autant 
d'habileté  à  dépister  la  supercherie  que  le  simulateur  en  a  mis  à 
reproduire  la  maladie. 

Invorsemenl,  au  débul,  la  sclérose  en  plafjues  prend  souvent 
l'allure  d'une  maladie  fonctionnelle,  d'autant  plus  que  les  symptômes 
sont  fugaces,  capricieux,  et  le  diagnostic  est  extrêmement  délicat. 

TRAITEMENT.  —  Il  n'existe  pas  de  traitement  curatif  delà  sclérose 
en  plaques;  il  faut  se  contenter  de  prescrire  un  traitement  tonicjue  et 
dépuratif.  Les  toniques  généraux  seuls  doivent  être  prescrits,  car  les 
toniques  nerveux  pourraientaugmenter  quelques  symptômes,  tels  que 
la  contracture;  liodure  de  potassium  et  le  mercure  devront  être  mis 
à  Tessai,  car  il  n'est  pas  démontré  (}ue  la  sclérose  en  plaques  ne  puisse 
dans  certains  cas  reconnaître  la  syphilis  comme  cause.  Le  nitrate 
d'argent  a  été  préconisé.  Combemale  recommande  le  véronal  contre 
le  tremblement. 

CAVJTÉS  MKDl  LLAIRES     —   SYRINGOMYÉLIE. 
IIYDUOMVÉLIE. 

HISTORIQUE.  —  Le  mot  sijringomfjclie  date  d'Ollivier  i  d'Angers) 
(1827),  qui  l'appliqua  à  l'existence  d'un  canal  dans  l'intérieur  de  la 
moelle,  sans  faire  de  distinction  entre  le  canal  central  et  les  cavités 
plus  considérables  :  la  présence  de  ce  canal  était  en  ellet,  pour  cet 
auteur,  un  fait  pathologique,  contrairement  à  la  juste  opinion  de 
Ch.  Etienne,  Colombo,  Picollomini,  Bauhin,  .Malpighi,  qui  consi- 
déraient le  canal  central  comme  une  formation  normale. 

Ce  terme  ne  sert  plus  aujourd'hui  à  désigner  le  canal  central  de 
l'épendyme,  dont  la  structure,  le  développement  et  la  constance  sont 
connus  depuis  les  travaux  de  Stilling,  von  KoUiUer  et  W'aldeyer.  Par 
si/rint/onu/clie,  on  comprend  généralement  une  cavité  pathologique 
intramédullaire.  Bien  que  Simon  (1875)  et  d'autres  auteurs  aient 
l'éservé  le  terme  âlu/dromyélie  à  toute  dilatation  du.  canal  central,  et 
celui  de  si/ringoDii/clic'  à  toute  formation  cavitaire  ou  kysticiue  déve- 
loppée en  dehors  du  canal  central,  ces  deux  états  morbides  seront 
étudiés  dans  le  même  chapitre,  parce  qu'ils  ont  en  réalité  entre 
eux  ([uohjues  affinités  anatomiqucs,  clini(iues  et  pathogénicjues. 

On  retrouve  dans  Morgagni,  Hachelli,  Portai,  Huilier,  liutin  et 
Nonat  des  descriptions  anatomiques  de  la  syringomyéiie,  mais  ces 
auteurs  ignoraient  tout  de  la  clinique.  Sa  pathogénie  était  obscure  : 
les  premiers  essais,  dans  ce  domaine,  convergeaient  vers  l'idée  d'une 
anomalie  de  développement  :  la  soudure  incomplète  des  bords  libres 
du  sillon  postérieur  et  l'absence  de  la  commissure  grise  (Calmeil, 
1828^.  Celte  idée  a  survécu,  au  ftiilicu  du  nombre  considérable  detra- 
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vaux  parus  sur  ce  sujet  ;  elle  a  été  reprise  par  Leyden,  Kaliler  et 
Pick,  IloOniann  (189-2')  et  Schlesinger  (1895). 

Avec  les  publications  de  \'irchow,  Leyden  (187G),  Hallopeau  (1869), 
Simon  et  Westphal  (1875),  la  pathop^énie  se  complique. 

Virchow  et  Leyden  continuent  à  regarder  la  syringomyélie  comme 
le  reliquat  d'une  hydromyélie  ancienne,  c'est-à-dire  comme  une 
dépendance  du  canal  central.  Cependant,  comme  en  d'autres  régions 
de  l'organisme  on  observe  des  pertes  de  substance  qui  ne  sont  que  le 
dernier  terme  de  processus  morbides,  tels  que  l'inllammation  et  le 
néoplasme,  Hallopeau  incline  pour  l'inflammation  et  la  syringo- 
myélie  n'est  pour  lui  que  de  la  sclérose  dilTuse  péri-épendymaire  ; 
pour  .Jolïroy  et  Achard  (1887),  qui  partagent  une  opinion  assez  ana- 
logue, c'est  une  myélite  cavitaire.  Pour  Simon  et  Westphal,  au  con- 
traire, la  syringomyélie  est  due  à  la  fonte  d'une  tumeur  gliomateuse 
développée  en  dehors  du  canal  central  :  idée  déjà  exprimée  quelques 
années  auparavant  par  Grimm  (1869). 

Anomalie  de  développement,  inflammation,  néoplasme,  telles  sont 
les  principales  conceptions  qui  dominent  encore  la  pathogénie  de  la 
syringomyélie. 

L'anatomie  pathologique  s'est  enrichie  des  travaux  de  Schultze, 
Strûmpell,  A.  Baiïmler  (1887)  qui  relève  toutes  les  observations 
parues  jusqu'à  cette  date,  au  nombre  de  112. 

Charcot  avait  déjà  constaté  que  l'atrophie  musculaire  est  un 
symptôme  de  la  syringomyélie  ;  mais  l'évolution  clinique  et  la  sym- 
ptomatologie  n'ont  été  réellement  bien  mises  en  lumière  qu'après  les 
travaux  de  Schultze  et  de  Kahler  (1882)  ;  ces  auteurs  ont  fait  ressortir 
l'importance  des  troubles  de  la  sensibilité,  caractérisés  par  la  perte 
des  sensations  thermiques  et  do\iloureuses  et  la  conservation  de  la 
sensibilité  laclile  :  cet  ensemble  est  couramment  appelé  dissociation 
syringomyélique.  Il  n'est  que  trop  juste  de  rappeler  à  ce  sujet  que 
Duchenne  (de  Boulogne)  avait  remarqué  que  dans  un  bon  tiers  des  cas 
d'atrophie  musculaire  progressive  de  l'adulte  la  sensibilité  électro- 
musculaire  était  plus  ou  moins  alVaiblie,  ainsi  que  la  sensibilité  cuta- 
née. «  Cette  anesthésie  est  quelquefois  si  grande  que  les  malades  ne 
perçoivent  ni  les  excitations  faradiques  les  plus  fortes,  ni  l'action  du 
feu.  J'en  ai  vu  qui  s'étaient  laissé  brûler  profondément  les  parties 
anesthésiées,  parce  qu'ils  n'avaient  pas  perçu  l'action  descorps  incan- 
descents et  qu'ils  n'avaient  pas  été  prévenus  parla  vue  que  ces  parties 
se  trouvaient  en  contact  avec  eux.  Cette  anesthésie  s'observe,  en 
général,  au  membre  supérieur  et  va  en  diminuant  de  la  main  à 
l'épaule.  Quelquefois,  cependant,  elle  se  montre  irrégulièrement  et 
n'est  pas  toujours  en  raison  directe  du  degré  de  l'atrophie,  etc.  » 
Qui  ne  serait  tenté,  aujourd'hui,  devant  une  pareille  constatation, 
de  faire  le  diagnostic  rétrospectif  de  syringomyélie? 

Parmi  les  travaux  qui  ont  le  plus  contribué  à  faire  connaître  l'his- 
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toirede  la  syringomyélie,  il  faut  citer  ceux  de  Bernhardl,  deBemak, 
•d'Oppenheim,  FnMid,  Fiirslner,  Zaclier,  Holli  1 1887)  ;  en  France,  les 
l)reniières  observations  publiées  lurent  celles  de  Debove  el  de  Deje- 
rine  (1889)  ;  elles  soulevèrent  de  nouveau  des  discussions  sur  la 
j)athof?éniede  cette  alTection,  JolTroy  soutenant  la  théoriedela  myélite, 
l'un  de  nous  celle  du  gliome.  Depuis  cette  époque,  de  nombreuses 
•observations  ont  été  publiées  tant  en  France  qu'à  l'étranger  et  ont 
complété  la  symplomatologie  de  la  syringomyélie  ;  elles  seront  pour 
la  plupart  citées  au  cours  de  cet  article.  La  thèse  de  13ruhl  1890i 
résume  l'étal  actuel  de  la  question  à  cette  époque. 

Parmi  les  faits  qui  ont  plus  parliculièrement  retenu  l'attention 
dans  ces  dix  dernières  années,  les  discussions  sur  les  relations  de  la 
syringomyélie  avec  la  lèpre  et  la  maladie  de  Morvan  occupent  une 
place  importante.  Plus  récemment,  la  topographie  des  troubles  de  la 
sensibilité  a  été  l'objet  d'un  remaniement  plus  conforme  à  la  réalité 
|La'hr  (I896j,  Ilahn  (1897)]  et  par  lequel  la  distribution  radiculaire  a 
été  mise  en  évidence.  La  thèse  de  Hauser,  inspirée  par  l'un  de  nous,  a^ 
apporté  une  contribution  importante  à  l'étude  de  celte  alTeclion  (  1901  ). 

ETIOLOGIE.  —  Sexe.  —  La  syringomyélie  est  beaucoup  plus  fré- 
(pienle  chez  l'homme  que  chez  la  femme  i^trois  fois  plus  fréquente 
d'après  Holh,  deux  fois  d'après  Wichmann  ;  Briihl  trouve  trente-six 
■observations  chez  l'homme  et  huit  chez  la  femme). 

Aye.  —  La  syringomyélie  est  une  maladie  qui  débute  en  général 
à  un  âge  relativement  peu  avancé  ;  les  premiers  symptômes  appa- 
raissent le  plus  souvent  de  onze  à  trente  ans  ;  le  tableau  suivant, 
emprunté  à  Schlesinger,  est  à  ce  sujet  intéressant  à  consuller:  cet 
auteur  en  conclut  en  outre  que  la  syringomyélie  apparaît  chez  la 
femme  à  un  âge  relativement  plus  avancé  que  chez  l'homme. 

-1,7e.  Sexe. 

Hommes.       Kemmes.     Total. 

1-10  ans 4  1  5 

11-20  ans 36  8  44 

21-30  ans 53  25  '% 

31-40  ans .'Q  12  42 

41-50  ans 4  7  11 

51-60  ans 3  3  6 

61  et  au-dessus 3  1  4 

133  57  190 

Dans  ce  tableau  ne  sont  pas  compris  les  cas  de  spina-bifida  com- 
pliqués de  syringomyélie,  ce  (pii  augmenleiail  d'une  fa»;on  notable 
la  proportion  delà  syringomyélie  dans  la  première  période  de  la  vie. 

Causes  occasionnelles.  —  Le  froid  et  l'humidité  sont  relevés  plu- 
sieurs fois  dans  lesantécéilents  dessyringomyélicpies.  Le  traumatisme 
«t  plus  parliculièrement  les  chutes  d'un  lieu  élevé  ont  précédé  d'assez 
près,  chez  plusieurs  malades,  les  premiers  symptômes  de  la  maladie 
(Silcock,  llarcken,  Stn'impell,  Oppenheim). 
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La  fatig-iie,  le  surmenage  physique,  la  grossesse  onl  été  incriminés 
dans  quelques  observations. 

Parmi  les  maladies  infectieuses,  c'est  la  dothiénentérie  qui  est  le 
plus  fréquemment  signalée  dans  les  antécédents  des  malades  (Bern- 
hardt,  Freud,  Westphal,  Schûppel,  Sokoletï",  Schultze,  Remak). 
Brûhl  en  fait  une  mention  spéciale,  l.e  rhumatisme  articulaire  aigu, 


Fig.211et  212.  —Atrophie  musculaire,  type  Aian-Duchcnuc,  dans  la  svrinjAomyélie. 
—  A  gaiiclic,  ratlitude  de  la  main  se  rapproche  de  celle  dite  de  prédicateur 
Dissociation  syringomyélique  de  la  sensibilité  sur  le  tronc  et  les  membres 
supérieurs  ^Bicètre,  1891). 

la  pneumonie,  les  fièvres  intermittentes,  la  blennorragie  sont  moins 
souvent  mis  en  cause. 

Causes prédisj)osantes.  —  La  plupartdes  auteurs  n'accordent  aucune 
importance  étiologique  à  l'alcoolisme  ou  à  la  sypliilis,  dont  l'existence 
a  été  rarement  constatée  chez  les  syringomyéliques. 

L'hérédité  et  le  caractère  fam  ilial  ont  été  plusieurs  fois  signalés  (  Fer- 
ranini,  Verhoogen,   Van   der  Welde,    Préobrajensky). 

11  n'est  pas  démontré  que  les  syringomyélies  dites  familiales 
(Ferranini,  \'erhoogen)  fussent  réellement  des  syringomyélies. 
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SYMPTOMATOLOGIE.  —Troul)lcs  de  la  inotilitr.  —  1"  Atrophie 

MLscui.Aiiti:.  —  C'esL  un  syinplùiiie  presque  conslanl  de  la  syringo- 
myélie  ;  le  plus  souvent  l'alropliie  musculaire  se  localise  au  début 
et  d'une  fa(;on  exclusive  aux  membres  supérieurs  et  plus  particu- 
lièrement dans  les  petits  muscles  des  mains;  elle  débulc  par  le  premier 
interosseux;  elle  envahit  ensuile  successivement  les  muscles  des  émi-^ 
nences  thénar  et  hypothénar,  les  muscles  interosseux  et  les  muscles 
lombricaux,  mais  cet  ordre  peut  être  interverti,  les  inlerosseux  étant 
pris  après  les  éminencestliénar  ou  hypothénar,  1  eminence  hypothénar 
avant  l'éminence  thénar  ou  inversement.  Puis  le  groupe  cul»ital  de 
l'avant-bras  se  prend  à  son  tour.  La  topographie  de  l'atrophie  cor- 
respond alors  au  territoire  des  huitième  paire  cervicale  et  première 


Vi'^.  213.  —  Miiiii  de  iirodicateiir  dans  la  s\  riii^.miyélio  (observation  et  autopsie 
publiées  par  Diîjuhini:  cl  Tuii.a.nt,  Hiill.  i/c  l;i  Soc.  de  hioloffie,  1891,  p.  60).  Dans 
ce  cas,  il  n'existait  aucune  espèce  d'altération  de  la  din^e-nièrc. 

paire  dorsale.  Les  déformations  consécutives  sont  les  mêmes  que 
celles  qu'on  observe  au  cours  de  latrophie  musculaire  progressive  par 
poliomyélite  chronique  ou  maladie  d'Aran-Duchenne  (lig.  21 1  et"21"2). 
Si  le  plus  souvent  les  muscles  atrophiés  sont  innervés  par  des 
nerl's  diilerents,  la  prédominance  de  ratroi)hieoumèmc  sa  localisation 
exclusive  sur  des  muscles  innervés  par  un  même  nerf  a  été  parfois 
signalée  :  dans  ce  cas,  l'atrophie  et  la  paralysie  concomitante  sont 
systématisées  ;  la  paralysie  systématisée  du  nerf  cubital  (Nonne, 
Schlesinger),  qui  doime  lieu  à  la  déformation  due  tjri/fe  ruhilalc,  a  été 
signalée.  La  paralysie  du  nerf  médian,  (|ui  se  traduit  par  la  déforma- 
tion connue  sous  le  nom  ûe  main  de  singe,  est  beaucoup  plus  rare 
(Bridil,  (Irit/.mann,  Finger  et  Singer;  la  paralysie  radiale  l'est  encore 
davantage.  Du  reste,  et  d'après  notre  expérience  personnelle,  cette 
systématisation  n'est  pas  absolue  au  sens  propre  du  mo'  et  pour  notre 
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part,  sur  une  vingtaine  de  malades  étudiés  à  ce  point  de  vue,  nous  ne 
l'avons  jamais  rencontrée.  Pour  nous,  ainsi  ((u'on  le  verra  plus  loin,  la 
topographie  de  Talrophie  est  toujours  radicuiaire  et,  parlant,  n'est 
jamais  limitée  exclusive- 
ment au   domaine   d'un 
seul   nerf  périphérique. 

La  paralysie  est  ordi- 
nairement moins  accu- 
sée dans  les  muscles 
innervés  par  le  nerf  ra- 
dial ;  il  en  résulte  (ju'en 
même  temps  que  les  deux 
dernières  phalanges  res- 
tent fléchies  dans  la 
paume  de  la  main,  les 
premières  sont  en  exten- 
sion sur  les  métacar- 
piens, et  le  poignet  est 
en  extension  forcée  sur 
la  main  ;  d'oi^i  l'attitude 
dite  main  de  prédicateur^ 
décrite  par  Charcot  et 
JoflVoy  dans  la  pachy- 
méningile  cervicale  hy- 
pertrophique,  attitude 
qui  est  très  fréquemment 
observée  au  cours  de  la 
syringomyélie  (fig.  213). 

Lorsque  l'atrophie 
musculaire  atteint  les 
deux  membres  supé- 
rieurs, ce  sont  souvent, 
mais  pas  toujours  ce- 
pendant, les  mêmes  mus- 
cles qui  disparaissent  des 
deux  côtés,  et  les  deux 
mains  peuvent  prendre 
par  suite  desattitudesdif. 
férentes  (fig.  214  et  215). 
Enfin,  pendant  une 
grande  partie  de  l'évolu- 
tion de  la  maladie,  l'atrophie  musculaire  peut  être  rigoureusement 
limitée  à  un  membre  supérieur  (syringomi/élie  unilatérale)  (fig.  216)  ; 
c'est  là  du  reste  une  particularité  assez  rare  et,  dans  ce  cas,  les 
troubles  delà  sensibilité  existent  du  côté  atrophié. 


Fis-. 


214.  —  Atrophie  musculaire,  type  Aran- 
Duchenne,  dans  un  cas  de  syringomyélie.  — 
Troul)les  dissociés  de  la  sensibilité  sur  le  tronc 
et  les  membres  supérieurs.  Exagération  des 
réflexes  patellaires  sans  paraplégie  spasmo- 
dique.  A  droite,  main  dite  de  prédicateur.  Pas 
d'atrophie  des  membres  inférieurs  (Bicétre, 
1SS9). 


',Ui    i)i:.iekim:  i.ttiiomas.  —  mai.adiks  di;  la  .moi:i.li:  kpimère. 


L'atrophie  suit  une  marche  ascendante,  passant  des  muscles  delà 
main  à  ceux  tie  l'avant-hras,  ^a^nanl  phis  laril  h's  muscles  du  bras 
et  de  l'épaule.  La  marche  asccndanlc  de  l'alrophie  n'est  cependant 
pas  toujours  aussi  régulière,  et  des  muscles  de  la   main  elle  peut 

envahir  les  muscles  pé- 
riscapulaires  :  deltoïde, 
pectoral ,  sous  -  scapu  - 
laire,  sous-  et  sus-épi- 
neux, épargnant  plus  ou 
moins  les  muscles  du 
bras  et  de  l'avanl-bras. 
C'est  lùfdu  reste  un  lait 
assez  rare. 

L'alrophie  s'étend  en- 
suite au  muscle  long 
dorsal,  aux  muscles  du 
dos,  aux  muscles  inter- 
costaux et  de  la  paroi 
abdominale  (Holïmann, 
Haumann\  et  en  dernier 
lieu  aux  muscles  des 
membres  inférieurs.  Ici 
encore,  du  reste,  bien 
des  irrégularités  peuvent 
se  présenter:  l'atrophie 
passant  des  membres  su- 
j>érieurs  aux  membres 
inférieurs  sans  toucher 
le  tronc;  d'autre  part, 
l'atrophie  des  membres 
inférieurs  et  du  tronc  est 
loin  d'être  aussi  fréquente 
que  celle  des  membres 
supérieurs.  Il  y  a  dans 
la  répartition  de  l'atro- 
phie de  grandes  varia- 
tions: elle  peut  être  aussi 
asymétrique  aux  membres  inférieurs  qu'aux  memljres  supérieurs. 
Aux  membres  inférieurs,  les  muscles  le  plus  fréquemment 
atrophiés  sont  les  muscles  du  mollet,  les  adducteurs  de  la  cuisse,  les 
extenseurs  du  pied  sur  la  jambe,  les  péroniers.  On  a  ol)servé  des 
attitudes  diverses  :  le  pied  varus  équin,  le  pied  talus,  la  grille  des 
orteils,  la  rotation  des  membres  inférieurs  en  dedans  ou  en  dehors, 
suivant  la  priMlominance  de  l'atrophie  dans  les  muscles  rotateurs  en 
dehors  ou  ilans  les  muscles  rotateurs  en  detlans. 


Fifî.  2ir),  —  Afiopliio  musculaire,  lypo  Aran- 
Duchenuo,  dans  la  syi-in^omyclie.  —  Mèuic 
malade  (juà  la  fij;ui"e  pi-écédente. 
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Dans  sa  marche  ascendante,  l'atrophie  ne  respecte  pas  toujours  les 
muscles  du  cou  et  de  la  tête;  elle  peut  s'étendre  aux  muscles  trapèze, 
scalène,  sterno-cléido-mastoïdien. 

Chez  certains  malades,  la  mort  a  été  causée  par  la  paralysie  des 
muscles  intercostaux  et  du  dia- 
phragme. 

Au  lieu  de  débuter  par  les 
muscles  des  mains,  l'atrophie 
peut  débuter  par  les  muscles 
des  épaules  et  simuler  le  type 
scapulo-huméral  de  la  myo- 
pathie atrophique  progressive 
(Schlesinger,  Dejerine  et  An- 
dré-Thomas). Dans  ce  cas, 
l'atrophie  est  limitée  au  do- 
maine des  V*  et  VI'  racines 
antérieures  cervicales.  Le  type 
brachial  a  été  également  signalé 
(Remak). 

Plus  exceptionnellement, 
l'atrophie  évolue  rapidement 
et  symétriquement, comme  dans 
la  sclérose  latérale  amyotro- 
phique  (Schultze,  Kahler,  De- 
bove,  Lu  un). 

Un  certain  nombre  d'auteurs 
attribuent  à  l'atrophie  muscu- 
laire syringomyélique  une  dis- 
position segmentaire  ;  en  allant 
de  la  périphérie  vers  la  racine, 
elle  envahirait  des  tronçons  de 
plus  en  plus  grands,  d'abord  la 
main,  puis  l'avant-bras,  le  bras 
et  l'épaule.  A  un  examen  plus 
minutieux,  il  est  facile  de  voir 
que  cette  distribution  dite  seg- 
mentaire   n'existe   pas   et    que 

dans  la  syringomyélie,  comme  du  reste  dans  Thématomyélie,  la  topo- 
graphie de  l'atrophie  miisculaire  est  d'ordre  radiciilaire  (Dejerine); 
le  type  scapulo-huméral,  le  type  Aran-Duchenne  à  ses  débuts,  sont 
tout  à  fait  probants  à  cet  égard. 

La  paralysie  n'est  pas  toujours  exactement  proportionnée  à  l'atro- 
phie, et  souvent  elle  est  plus  accusée  que  ne  le  ferait  prévoir  l'état 
des  muscles. 

L'atrophie  ne  frappe  pas  toujours  et  d'emblée  le  muscle  tout  entier, 


Fig.  216.  —  Atro|)hic  Irès  marquée  ties 
muscles  de  la  main,  moins  accusée  dans 
ceux  de  la  face  interne  de  Favant  bras, 
à  topofi^raphie  radiculairo  (VIII<"  cervi- 
cale et  [i'"  dorsale),  dans  un  cas  de  syrin- 
gomyélie vmilatérale  (SalpêLrière,  1809). 


f,\c,    i)i:.ii:him:  i:ttho.mas.  —  m.\l.\I)ii:s  di:  la  moi.i.li:  ki-imerk. 

elle  procède  IVéquemmenl  par  faisceaux  ;  et  celle  atrophie  fasciculaire 
esl  plus  souvent  observée  dans  les  muscles  deltoïdes.  Les  secousses 
fibrillaires  sont  rréquentes,  presque  constantes  :  elles  sont  un  signe 
précoce  et  durent  des  mois  et  des  années  ;  elles  sont  plus  nombreuses 
et  plus  faciles  à  voir  dans  les  muscles  en  voie  d'atrophie,  après  im 
ellort  prolongé  on  lorsque  le  malade  est  exposé  au  froid. 

L'atrophie  et  les  secousses  peuvent  «Hre  masquées  au  contraire 
par  le  développement  de  la  graisse  et  du  tissu  fibreux:  lorsque  ce 
dernier  prend  un  grand  développement  dans  le  cas  d'atrophie  symé- 
lii(|uedes  deltoïdes,  la  ressemblance  avec  les  atrophies  rayopathiques 
peut  être  très  pronoft'cJée. 

La  contraction  idio-musculaire  est  exagérée,  mais  elle  esl  lenle 
et  paresseuse.  Les  réactions  électriques  sont  alTaiblies  ou  disparues 
suivant  les  muscles.  La  réaction  de  dégénérescence  totale  ou 
partielle  existe  lorsque  l'atrophie  esl  en  voie  d'évolution. 

2°  Paralysies,  contuactures,  tremblement,  etc.  —  En  dehors  de 
l'atrophie  musculaire,  il  existe  d'autres  troubles  de  la  motilité  :  ce 
sont  les  paralysies  avec  ou  sans  contracture,  le  tremblement,  divers 
phénomènes  d'irrilalion. 

En  dehors  des  paralysies  brusques,  hémiplégiques,  monoplégiques 
ou  paraplégiques  qui  sont  des  accidents  très  rares,  et  bien  plutôt  des 
complications  que  des  symptômes  propres  de  la  syringomyélie,  — 
elles  seraient  occasionnées,  d'après  quelques  auteurs,  par  une  hémor- 
ragie ou  un  œdème  intramédullaire,  —  la  parésie  des  membres 
inférieurs  avec  contracture  est  un  symptôme  assez  fréquent;  la 
contracture  est  quelquefois  si  intense  que  la  démarche  du  malade  est 
identique  à  celle  de  la  paraplégie  spasmodique. 

Plus  rarement,  la  démarche  prend  les  caractères  de  la  démarche 
ataxi([ue  ou  cérébelleuse  :  dans  le  premier  cas,  les  lésions  seraient 
plus  particulièrement  intenses  au  niveau  de  la  pénétration  des  racines 
[)Ostérieures  de  la  moelle;  dans  le  second  cas,  elles  s'étendraient  aux 
fibrescérébelleusesatïérenteset  plus  spécialement  au  corps  restiforme. 

Chez  quelques  malades,  la  contracture  existe  aux  quatre  membres 
avec  une  intensité  telle  que  les  doigts  fléchis  dans  la  paume  de  la 
main  ne  peuvent  être  redressés;  les  poignets  sont  de  même  lléchis  sur 
les  avant-bras,  et  les  avant-bras  sur  les  bras  (fig.  -I-Il):  les  membres 
inférieurs  sont  immobilisés  dans  l'extension  ou  la  demi-flexion;  la 
contracture  des  adducteurs  est  telle  que  les  cuisses  ne  peuvent  être 
écartées;  la  musculature  du  cou  est  susceptible  de  participera  cette 
contracture  :  dans  ce  cas,  la  tète  est  immobilisée  sur  le  cou  et  le  cou 
sur  les  épaules.  L'aspect  est  absolument  le  môme  que  celui  qui  a  été 
décrit  par  ("harcot  et  .lolTroy  comme  propre  à  la  pachyméningite 
cervicale  hyperlrophi(iue,  mais  il  se  développe  en  dehors  de  toute 
lésion  et  de  toute  hypertrophie  des  méninges. 

La  syringomyélie  avec  contracture,  soit  des  membres  inférieurs,  soit 
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des  quatre  membres  constitue  une  forme  particulière  de  cette  afï'ec- 
lion,  la  forme  spasmodique ,  dont  la  physiologie  pathologique  est 
encore  fort  obscure. 

Comme  phénomènes  d'excitation,  qui  sont  d'ailleurs  inconstants, 
on  a  signalé  le  tremblement  des  extrémités  à  faibles  oscillations, 
n'apparaissant  quelquefois  qu'à  l'occasion  de  mouvements  volontaires, 
comme  dans  la  sclérose  en  plaques  (Rosenblath,  Bruttan,  Schlesin- 
ger).  On  a  décrit  même  des  mouvements  rythmés  des  doigts  (Mari- 
nesco),  des  secousses  irrégulières,  des  mouvements  choréiques,  des 
crampes  accompagnées  de  mouvements  brusques  -de  flexion  vou 
d'extension  ;  l'ataxie  est  relevée  dans  quelques  observations. 

Troubles  de  la  sensibilité.  —  Les  troubles  de  la  sensibilité  sont 
bien  connus  depuis  les  travaux  de  Kahler  et  Schuitze.  Leur  descrip- 
tion n'a  pas  subi  depuis  de  modifications  importantes  quant  à  leur 
nature,  mais  de  récentes  observations  ont  revisé  leur  topographie. 
En  effet,  après  les  recherches  de  Hitzig  et  celles  de  Laehr  sur  la 
distribution  des  anesthésies  tabétiques,  l'attention  des  neurologistes 
a  été  plus  spécialement  attirée  sur  la  disposition  des  anesthésies 
radiculaires.  Tandis  qu'autrefois  il  était  admis  qu'aux  membres 
l'anesthésie  syringomyélique  occupe  des  segments  perpendiculaires 
au  grand  axe,  —  anesthésie  en  tranches,  —  il  résulte  des  examens 
plus  récents  et  plus  méticuleux  qu'elle  occupe  des  segments  disposés 
longitudinalement  et  parallèles  à  la  longueur  des  membres.  Cette 
disposition  segmentaire  longitudinale  ,  rubanée  ,  c'est-à-dire  radi- 
culaire,  s'observe  d'une  façon  constante  dans  la  syringomyélie. 

Les  membres  supérieurs  sont  beaucoup  plus  fréquemment  pris 
que  les  inférieurs;  ils  peuvent  être  complètement  insensibles  à  la 
température  et  à  la  douleur,  alors  que  la  sensibilité  est  encore 
intacte  aux  membres  inférieurs. 

Les  troubles  de  la  sensibilité  consistent  dans  la  disparition  des 
sensations  thermiques  et  douloureuses  et  la  conservation  plus  ou 
moins  parfaite  des  sensations  tactiles  :  c'est  à  cet  ensemble  qu'a  été 
donné  le  nom  de  dissociation  syringomyélique. 

Sensibilité  thermique.  —  Les  troubles  de  la  sensibilité  thermique, 
qui  sont  généralement  les  premiers  en  date,  sont  de  deux  ordres  :  au 
début  ce  sont  des  sensations  purement  subjectives  de  chaud  ou  de 
froid,  parfois  très  désagréables,  de  véritables  paresthésies  thermiques. 
Pendant  un  certain  temps,  elles  constituent  à  elles  seules  les  alté- 
rations de  la  sensibilité,  ou  bien  il  existe  une  hyperesthésie  au  chaud 
ou  au  froid,  ou  aux  deux  réunis.  A  une  période  plus  avancée,  ces 
sensations  persistent  dans  certaines  régions  du  corps,  alors  que  dans 
d'autres  elles  font  place  à  une  diminution  de  la  sensibilité  thermique. 

Thermo-anesthésie.  —  Tout  d'abord,  les  malades  ne  perçoivent  plus 
les  différences  des  températures  moyennes,  entre  '20°  et  30°  par 
exemple;  la  distinction  entre  le  chaud  et  le  froid  s'affaiblit  progres- 
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sivemenl,  elle  n'est  plus  perçue  que  pour  des  corps  de  grande 
surface,  alors  que  pour  ceux  de  pelites  dimensions  la  distinction  est 
nulle;  puis  les  températures  les  plus  élevées,  100"  et  bien  davantage, 
ne  déterminent  plus  aucune  sensation  thermique  ou  douloureuse, 
jnais  simplement  une  sensation  de  contact;  de  même  des  tempéra- 
tures très  basses,  telles  que  0"  ou  un  mélange  réfrigérant,  ne  sont 
suivies  d'aucune  sensation  Ihermiciue.  Des  régions  susceptibles 
(l'apprécier  en  temps  normal  des  écarts  de  deux  cinquièmes  de  degré, 
IcUcs  que  les  extrémités  dos  doigts,  et  pour  lesquelles,  au-dessus 
(l'une  limite  fixe,  les  sensations  thermiques  sont  douloureuses, 
deviennent  incapables  d'apprécier  des  variations  de  plusieurs  degrés, 
et  y  sont  insensibles,  de  sorte  que  le  pouvoir  d'adaptation  d'une 
région  aux  variations  thermiques  s'accroît. 

Quelquefois,  parmi  des  excitants  thermiques  qui  marquent  le  môme 
degré,  il  n'y  a  que  ceux  de  même  nature  qui  entraînent  une  sensation. 

On  observe  encore  une  perversion  de  la  sensibilité,  en  ce  sens  que 
le  chaud  est  pris  pour  le  froid,  et  inversement.  La  sensibilité  ther- 
mique disparaît  aussi  sur  les  muqueuses. 

A  une  période  avancée  de  la  syringomyélie,  la  thermo-ancslhésie 
existe  sur  une  grande  étendue  de  la  surface  cutanée;  elle  occupe 
tout  un  membre,  ou  toute  une  moitié  du  corps  (Dejerine  et  Sotlas, 
Oppenheim),  s'étendant  également  au  cou  et  à  la  face.  Dans  la 
plupart  des  cas,  les  deux  membres  supérieurs  sont  pris',  mais  la 
thermo-anesthésie  n'a  pas  forcément  une  disposition  symétrique. 
D'autre  part,  il  peut  exister  une  certaine  dissociation  dans  la  sensi- 
bilité thermique,  la  perception  du  froid  étant  conservée  alors  que 
celle  de  la  chaleur  est  abolie  (Dejerine  et  Tuilant)  ;  les  aires  d'anes- 
thésie  pour  le  chaud  et  pour  le  froid  ne  se  superposent  pas  toujours 
exactement,  ou  iju'un  côté  soit  plus  pris  que  l'autre,  ou  que  ce  ne 
soient  pas  les  mêmes  régions  qui  deviennent  insensibles. 

Les  membres  inférieurs  sont  plus  rarement  pris  et  peuvent  l'être  asy- 
métriquement.  Le  tronc  est  surtout  envahi  dans  sa  moitié  supérieure, 
au  niveau  du  thorax;  l'anesthésie  s'arrête  souvent  sur  la  ligne  médiane. 

Analgésie.  —  Comme  celles  de  la  thermo-anesthésie,  les  modifica- 
tions de  la  sensibilité  à  la  douleur  sont  de  deux  ordres  :  phénomènes 
irritatifs,  phénomènes  paralytiques. 

Phénomènes  irritalifs.  —  Ils  consistent  en  douleurs  analogues 
aux  douleurs  lancinantes  ou  fulgurantes  du  tabès  :  c'est  surtout  un 
sympt(jme  du  début.  Ces  douleurs  peuvent  persister  cependant  alors 
((ue  les  sensibilités  douloureuses  et  thermiques  sont  abolies  au  même 
niveau.  Les  douleurs  en  ceinture  ont  été  également  signalées.  La 
diminution  de  la  sensibilité  à  la  douleur  est  précédée  parfois  d'une 
hyperesthésie  dans  les  mêmes  régions.  Ces  phénomènes  d'irritation 
sont  beaucoup  moins  intenses  que  les  phénomènes  paralytiques. 

Phénomènes  paralytiques.  —  Aux  douleurs   et  à    l'hyperesthésie 


CAVITES  MEDULLAIRES.  —  SYRINGOMYELIE        34—419 

succèdenl  un  émoussemenl,  puis  une  abolition  de  la  sensation  à  la 
douleur;  elle  peut  mettre  plusieurs  mois  ou  plusieurs  années  à  dis- 
paraître complètement;  mais,  une  fois  installée,  l'analgésie  persiste 
indéfiniment.  Ce  n'est  pas  seulement  à  la  surface,  mais  encore  dans 
la  profondeur,  que  l'analgésie  apparaît.  Les  plus  fortes  températures, 
les  plaies  plus  ou  moins  profondes,  les  décharges  électriques  ne 
laissent  que  des  impressions  de  contact;  c'est  ainsi  qu'à  leur  insu 
des  individus  ont  subi  des  brûlures  plus  ou  moins  étendues  ou  pro- 
fondes ;  les  fumeurs  se  brûlent  les  doigts  sans  s'en  apercevoir,  des 
opérations  ont  été  pratiquées  sur  des  syringomyéliques  sans  qu'il  fût 
nécessaire  de  recourir  à  une  anesthésie  préalable.  La  sensibilité 
douloureuse  peut  disparaître  également  sur  la  cavité  buccale,  les 
muqueuses  linguale,  nasale,  vésicale,  rectale,  et  sur  la  conjonctive. 

La  distribution  de  ranalgésie  comporte  les  mêmes  variations  que  la 
thermo-anesthésie.  Elle  peut  avoir  la  même  topographie.  Elle  ne  lui  est 
pas  nécessairement  superposée,  et,  suivant  les  cas,  elle  est  plus  ou 
moins  étendue  qu'elle  ;  elle  peut  exister  seule  pendant  un  certain  temps 
ou  môme  pendant  toute  la  durée  de  la  maladie,  de  même  que  la  thermo- 
anesthésie  peut  exister  seule,  et  ce  dernier  cas  est  plus  fréquent. 

Les  hémianalgésies,  ou  l'analgésie  généralisée  (Schûppel,  Brïihl, 
Raymond),  sont  assez  rares,  et,  bien  qu'elles  puissent  relever  unique- 
ment de  îa  syringomyélie,  il  faut  se  méfier,  en  leur  présence,  de  la 
possibilité  d'une  association  hystérique. 

Le  retard  dans  la  transmission  des  impressions  douloureuses  et 
thermiques  a  été  considéré  jusqu'ici  comme  un  phénomène  excep- 
tionnel (Schlesinger,  Redlich,  Dejerine),  mais  peut-être  a-t-il  été 
méconnu,  parce  qu'il  est  considérable.  Dans  des  recherches  faites  à 
la  Salpêtrière  dans  le  service  de  l'un  de  nous,  Egger  a  constaté 
chez  une  malade  un  retard  qui  variait,  pour  diverses  régions,  entre 
cinquante  secondes,  quinze  minutes  et  une  demi-heure;  un  autre 
malade  annonçait  les  sensations  deux  ou  trois  heures  seulement 
après  l'application  de  l'irritant.  Elles  ne  correspondent  pas  toujours 
à  la  nature  de  l'irritant.  En  répétant  rapidement  les  excitations,  le 
retard  diminue  considérablement  et  l'analgésie  cède  ainsi  à  la 
méthode  de  la  sommation  (Egger). 

11  n'y  a  pas  toujours,  d'autre  part,  une  superposition  des  troubles 
moteurs  et  sensitii's. 

Exceptionnellement,  la  syringomyélie  peut  donner  lieu  au  syn- 
drome de  Brown-Séquard. 

L'analgésie  s'installe  habituellement  d'une  façon  lente,  mais  on  l'a 
vue  augmenter  brusquement  en  intensité  et  en  étendue  :  ces  aggrava- 
tions rapides  ont  été  mises  sur  le  compte  d'une  hémorragie  médullaire. 

Sensibilité  tactile.  —  Dans  beaucoup  de  cas,  la  dissociation  syrin- 
gomyélique  se  montre  dans  toute  sa  pureté;  toutes  les  impressions 
douloureuses  et  thermiques  sont  perçues  comme  de  simples  sensa- 
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lions  «le  contact,  et  la  sensibilité  tactile  est  normale;  mais  pour  ne 
pas  atteindre  souvent  rintensilé  dos  troubles  de  la  sensibilité  ther- 
mique et  douloureuse,  les  troubles  de  la  sensibilité  tactile  n'en  exis- 
tent pas  moins  assez  fréquemment  (Achard  et  Joflroy,  Hiickel,  Stern, 
Oppenheim,  Bornhardt.Dejerine);  Roth lésa Irouvésdansla proportion 
de  1  sur  18.  llsindi(|ueraient,  pour  plusieurs  auteurs,  Tenvahissement 
des  cordons  postérieurs  par  la  gliose  ou  parles  cavités  ;  lorsque  l'anes- 
Ihésie  est  généralisée,  il  faut  songer  encore  à  l'hystérie.  Les  altéra- 
tions de  la  sensibilité  tactile  varient  de  l'hyperesthésie  légère,  qui 
est  un  signe  précoce,  à  l'anesthésie  absolue,  qui  est  un  signe  tardif. 

La  diminution  de  la  sensibilité  électrique  (Millier  et  Hiickel),  l'alté- 
ration du  sens  du  lieu  de  la  peau  consistant  en  l'agrandissement  des 
cercles  de  Weber,  les  phénomènes  de  sommation,  le  rappel  ou  la  pro- 
longation des  sensations,  leur  fusion  en  une  seule  sensation,  l'inca- 
pacité de  percevoir  un  tracé  dessiné  sur  la  peau  (  I\umpf,  Crilzmann) 
ont  été  plusieurs  fois  signalés.  Le  doigt  plongé  dans  des  liquides 
de  densité  différente  ne  fait  plus  de  distinction  entre  eux  (Critzmann  . 

La  polyesthésie,  l'allochirie,  l'erreur  de  localisation  ou  le  retard 
de  transmission  des  impressions  tactiles  n'ont  jamais  été  signalés. 

Les  anesthésies  siègent  au  niveau  des  zones  analgésiques  ou 
thermo-anesthésiques  ;  elles  sont  par  conséquent  plus  fréquentes  cl 
plus  intenses  aux  membres  supérieurs  qu'aux  membres  inférieurs  ; 
exceptionnellement,  elles  envahissent  tout  le  corps  (^Schiippel;. 

La  sensibilité  à  la  pression  est  quelquefois  diminuée  au  niveau  des 
parties  analgésiées,  mais  elle  peut  l'être  également  au  niveau  des 
régions  qui  sont  encore  sensibles  à  la  douleur  et  à  la  lempéralure. 
Schlesinger  dislingue  les  sensations  dues  à  la  pression  de  la  peau 
prise  par  exemple  entre  les  mors  d'une  pince,  et  celles  qui  sonl  dues 
à  la  pression  des  parties  profondes  à  Ira  vers  la  peau  :  il  existe  quel- 
(juefois  une  dissociation  de  ces  deux  modes  de  sensibilité,  la  sensa- 
tion de  pression  à  la  peau  étant  diminuée  malgré  la  conservation  de  la 
sensibilité  tactile  et  de  la  sensibilité  à  la  pression  des  parties  profondes. 

Les  altérations  du  sens  musculaire,  les  erreurs  dans  la  notion  de 
position,  la  perception  incomplète  ou  défectueuse  des  mouvements 
passifs  et  actifs,  des  sensations  de  poids  et  de  résistance,  sonl  moins 
habituelles  ;  elles  paraissent  toutefois  avoir  été  observées  dans  des 
cas  bien  authentiques  de  syringomyélie  ;  pour  notre  part,  cependant, 
nous  ne  les  avons  pas  encore  jusqu'ici  observées,  pas  plus  du  reste 
que  dans  riiématomyélie. 

Le  sens  sléréognoslique  est  indiqué  comme  aboli  chezquel(|ues  ma- 
lades (Critzmann,  HotVmann,Mûller);  mais  c'est  là  une  particularité  que 
nous  n'avons  jamais  rencontrée.  11  ne  faut  pas  oublier  que  ces  sujets, 
du  fait  de  leur  atrophie,  sont  plus  on  moins  privés  des  mouvements 
délicatsdesdoigts,  et  que,  partant,  il  ne  faut  pas  mettre  sur  lecoiupte 
d'une  perte  du  sens  stéréognostiijue  ce  qui  n'est  que  la  con.séquence 


CAVITES  MEDULLAIRES.  —  SYRIXGOMYELIE.      34—421 

de  laperteplus  oumoinscomplètedela  possibilité  de  palper  lesobjets. 
La  sensibilitéosseuse  enfin  est  altérée  dans  la  syringomyélie(Egger), 


Fi^.  217,  218  et  219.  — Distribution  radiculaire  des  troubles  delà  sensibilité  ther- 
mique et  douloureuse  (fig.  217  et  219)  chez  une  femme  âgée  de  viugt-septl  ans, 
atteinte  de  syringomyélie.  —  La  maladie  a  débuté  il  y  a  trois  ans  par  de  la  faiblesse 
dans  le  membre  supérieur  droit;  la  main  droite  s'est  tout  d'abord  atrophiée, 
bientôt  le  membre  inférieur  du  même  côté  fut  le  siège  de  crampes  douloureuses 
très  pénibles  et  devint  également  plus  faible.  En  février  1901  :  atrophie  des  del- 
toïdes, paralysie  avec  atrophie  des  muscles  des  avant-bras  et  des  mains,  contrac- 
tions fibrillaires.  Les  muscles  de  la  région  antéro-externe  de  la  jambe  et  de  la 
voûte  plantaire,  les  fléchisseurs  de  la  jambe  sont  atrophiés  et  faibles  des  deux 
côtés  ;  les  réflexes  tendineux  sont  exagérés  aux  quatre  membres.  Pas  de  scoliose. 
Parésie  de  la  langue  et  du  voile  du  palais.  Salivation  abondante,  troubles  de  la 
déglutition.  Dans  ces  derniers  temps,  l'atrophie  a  fait  des  progrès  considérables  et 
tous  les  groupes  musculaires  des  membres  supérieurs  sont  pris  ;  la  marche  est 
devenue  impossible,  les  membres  inférieurs  sont  contractures.  Au  membre  supé- 
rieur droit,  les  sensibihtés  thermique  et  douloureuse  sont  diminuées  ou  abolies, 
et  les  zones  de  diminution  et  de  disparition  sont  distribuées  suivant  des  bandes 
longitudinales,  c'est-à-dire  qu'elles  ont  une  topographie  radiculaire.  Au  membre 
supérieur  gauche,  où  le  phénomène  est  encore  plus  accusé,  il  existe  sur  la  face 
antérieure  et  sur  la  face  postérieure  une  bande  longitudinale  médiane  complè- 
tement épargnée  (Vie  et  vne  cervicales),  comprise  entre  deux  bandes  de  thermo- 
analgésie. Bandes  longitudinales  de  thermo-analgésie  sur  les  membres  inférieurs. 
Hyperesthésie  de  la  région  dorsale  gauche  (figurée  en  pointillé).  Anesthésie 
osseuse  sur  les  os  colorés  en  noir  (fig.  218).  Dans  ce  cas,  la  sensibililé  tactile  aussi 
est  altérée,  et  selon  le  type  radiculaire  également,  mais  elle  l'est  moins  que  les 
sensibilités  thermique  et  douloiu'euse  (Salpètrière,  1901). 

mais  elle  ne  l'est  pas  parallèlement  aux  troubles  de  la  sensibilité  dou- 
loureuse et  thermique  (fig.  218). 

Les  sensibilités  thermique  et  douloureuse,  rarement  la  sensibilité 
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tactile,  des  muqueuses  de  la  bouche,  du  nez,  du  rectum,  de  l'urètre 
et  de  la  vessie  peuvonl  ùivc  plus  ou  moins  altérées  et  disparaître 
complètement. 

TopoonAPUiE  DES  TROUBLES  DE  LA  SENSiBiLm';.  —  Lcs  troublcs  de  la 
sensibilité  occupent  surtout  les  membres  supérieurs  et  la  moitié  supé- 
rieure du  tronc.  Ils  sont  le  plus  souvent  bilatéraux  et  symétriques; 
et,  jusqu'à  ces  dernières  années,  on  leur  reconnaissait  une  répartition 
en  segments  perpendiculaires  à  la  longueur  des  membres.  Lathermo- 
anesthésie  et  l'analgésie  envahissaient  successivement  des  segments 
de  membres,  et  les  parties  atteintes  étaient  limitées  par  des  lignes 
circulaires  :  d'où  les  anesthésies  en  gant,  en  manche,  en  veste,  etc. 

Cette  disposition  est  mentionnée  dans  de  nombreuses  observations 
(Roth,  Debove,  Charcot,  Dejerine,  Raymond,  Rabl,  Parmenlier. 
(lilles  de  la  Tourettc,  Souques,  Briilil,  Dejerine  et  Mirallié,  Queyrat  el 
Chrétien,  etc.).  Malgré  cela,  dans  d'autres  observations,  l'anesthésie 
en  bandes  longitudinales  occupant  soit  le  bord  interne,  soit  le  bord 
externe  des  membres  supérieurs  avait  été  signalée  (obs.  de  SokololT, 
Remak,  Briihl,  Critzmann,  Coleman  et  Carrol). 

La  connaissance  plus  rigoureuse  de  l'innervation  radiculaire  delà 
peau,  et  les  examens  plus  ni(Hhodiques  de  la  sensibilité  cutanée 
devaient  modifier  les  notions  précédemment  acquises  sur  la  disUi- 
bution  des  anesthésies  syringomyéliques. 

Laehr,  reprenant  celte  étude  (1896),  fut  amené  à  conclure  que  la 
disposition  de  l'anesthésie  se  confond  avec  celle  qui  résulte  de  la 
destruction  des  racines  postérieures,  ou  des  lésions  transverses  de  la 
moelle.  Hahn  (1897),  Leyden  et  Goldscheider  (1897),  Obersteiner  et 
Redlich  (1899)  partagent  la  même  opinion  et  admettent  le  type  radi- 
culaire. Des  cas  analogues  furent  publiés  par  Schlesinger,  Patrick, 
Van  Gehuchten.  En  France,  l'un  de  nous  (1889  et  1900)  adopta  celte 
manière  de  voir  et  apporta  à  l'appui  plusieurs  observations  confir- 
matives,  suivies  de  celles  de  Huet  et  (iuillain,  Hauser,  etc.). 

Lorsqu'on  étudie, en  effet,  la  syringomyélie  aune  période  pas  trop 
avancée  de  son  évolution,  on  constate  très  nettement  (}ue  la  topo- 
graphie de  l'analgésie  et  de  la  thermo-anesthésie  se  présente  sous 
forme  de  bandes  longitudinales  et  parallèles  au  trajet  des  troms 
nerveux,  et  cela  aussi  bien  sur  les  membres  que  sur  le  tronc. 

Deux  cas  peuvent  se  présenter  :  ou  bien  les  bandes  longitudinales 
n'occupent  qu'une  partie  de  la  face  interne  ou  externe  du  membre, 
ou  bien  elles  occupent  ce  dernier  dans  toute  son  étendue.  Dans  le 
premier  cas,  —  et  il  s'agit  alors  d'une  syringomyélie  encore  peu 
avancée  dans  son  évolution,  —  l'anesthésie  ne  siège  que  dans  le 
domaine  de  quelques  racines.  Dans  le  second,  —  syringomyélie  pins 
ancienne,  —  la  dissociation  syringomyélique  occupe  tout  le  membre, 
mais  elle  uarie  cVinlensité  selon  le  lerriloire  cutané  de  lelle  ou  telle 
racine.  En  d'autres  termes,  l'anesthésie  du  membre  se  présente  alors 
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SOUS  forme  de  bandes  inégalement  anesthésiques,  bandes  qui  corres- 
pondent chacune  à  un  territoire  radiculaire  déterminé.  En  résumé, 
ici  la  topographie  segmentaire  n'est  qu'apparente  et  l'on  a  afl'aire  à 
une  anesthésie  radiculaire  générahsée,  mais  d'intensité  variable  selon 
les  régions  de  la  peau  qu'on  examine,  c'est-à-dire  suivant  les  terri- 
toires innervés  par  les  racines  (fig.  '211  et  219). 

Lorsque  la  syringomyélie  est  encore  plus  avancée  dans  son  évolu- 
tion, les  variations  d'intensité  de  l'anesthésie  suivant  tel  ou  tel  terri- 
toire radiculaire  disparaissent  souvent,  et  l'anesthésie  syringomyé- 
lique  devient  complète,  totale,  absolue.  Dans  ce  cas  généralement  cette 
anesthésie  dissociée  occupe  de  larges  étendues  de  la  surface  cutanée, 
membres  et  tronc,  mais  ici  encore  les  limites  supérieures  et  infé- 
rieures de  l'anesthésie  sont  nettement  radiculaires.  Lorsque,  dans 
ces  cas,  la  sensibilité  tactile  vient  à  s'altérera  son  tour,  les  troubles 
de  la  sensibilité  tactile  présentent,  eux  aussi,  une  topographie  radicu- 
laire typique. 

Au  cou,  à  la  nuque,  à  la  tête  comme  au  tronc,  la  topographie  est 
également  radiculaire  :  à  la  face,  elle  se  fait  suivant  la  distribution 
cutanée  du  trijumeau. 

Brissaud,  se  basant  sur  sa  théorie  de  la  métamérie  spinale, 
admet  que  la  répartition  des  troubles  de  la  sensibilité  se  fait  en  tran- 
ches, mais  qu'elle  peut  aussi  affecter  le  type  radiculaire;  dans  ce  der- 
nier cas,  la  cavité  syringomyélique  aurait  gagné  la  périphérie  de  la 
moelle  et  intéressé  directement  les  racines  postérieures. 

Nous  tenons  à  faire  remarquer  que  cette  lésion  des  racines  posté- 
rieures ne  se  rencontre  —  et  encore  le  fait  est-il  rare  —  que  dans 
certains  cas  de  syringomyélie  très  avancée.  Or  la  topographie  radi- 
culaire sensitive  existe  dès  le  début  de  l'affection,  partant  longtem|)s 
avant  qu'une  lésion  de  ces  racines  puisse  être  mise  en  cause. 

Du  reste,  et  c'estlàune  question  de  fait,  l'observation  clinique  mon- 
tre que  dans  la  syringomyélie,  comme  dans  l'hématomyélie,  la  topo- 
graphie des  troubles  sensitifs  est  toujours  radiculaire  et,  ainsi  que 
l'a  déjà  fait  remarquer  l'un  de  nous,  il  n'existe  pas  de  métamérie 
spinale,  pas  plus  pour  la  sensibilité  que  pour  la  raotilité,  du  moins 
dans  le  sens  que  lui  donne  Brissaud. 

Troubles  vaso-moteurs  et  sécrétoîres.  —  L'hyperémie 
active  est  un  phénomène  rare;  elle  est  caractérisée  par  la  rougeur 
de  la  peau  et  l'élévation  thermique  ;  elle  apparaît  brusquement  et 
disparaît  de  même  dans  des  régions  assez  localisées,  sans  cause 
appréciable  ou  à  la  suite  d'irritations  diverses,  thermiques  ou 
autres;  elle  appartient  à  toutes  les  périodes  de  la  maladie.  L'hyper- 
émie  passive,  localisée  au  sacrum,  aux  trochanters,  aux  épaules,  est 
un  accident  tardif,  favorisé  parle  décubitus.  Quelquefois  les  tégu- 
ments prennent  une  coloration  variant  du  rouge  violet  au  bleu  noi- 
râtre etse  refroidissent:  c'est  le  premier  stade  du  syndrome  de  Raynaud. 
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L'anémie,  qui  se  manifeste  par  la  pâleur  de  la  peau  avec  refroidis- 
sement, peut  ôtre  encore  considérée  comme  une  forme  ou  un  degré 
de  l'asphyxie  locale  des  extrémités. 

Les  membres  supérieurs  sont,  chez  certains  malades,  le  siège  d'un 
œdème  dur,  surtout  manifeste  au  niveau  de  la  main,  et  diminuant 
depuis  l'extrémité  du  membre  jusqu'à  la  racine:  c'est  l'œdème  spinal 
de  Hemak,  mentionné  encore  par  Gyurman,  Coleman  et  Carrol.  La 
peau  s'épaissit,  devient  lisse  et  sèche,  cyanosée  et  froide  suivant  la 
température  ambiante  ;  les  reliefs  veineux  et  les  plis  tendent  à  dispa- 
raître, les  doigts  sont  fusiformes,  la  main  présente  un  aspect  bouffi, 
surtout  sur  sa  face  dorsale;  elle  ne  garde  pas  lempreinte  des  doigts. 
Pour  Marinesco,  qui  a  décrit  cet  aspect  sous  le  nom  de  main  succu- 
lenle,  les  troubles  vaso-moteurs  particuliers,  associés  à  l'alrophie 
musculaire,  assurent  à  la  main  un  cachet  si  spécial  qu'on  peut  faire 
le  diagnostic  de  syringomyélie  sans  avoir  procédé  à  un  examen 
complet  du  malade  ;  il  ne  s'agirait  pas  à  proprement  parler  d'un 
œdème,  mais  d'un  processus  d'hyperplasie  du  tissu  sous-cutané  asso- 
cié à  un  processus  vaso-moteur  favorisant  cette  hyperplasie.Nous  ne 
pouvons  souscrire  à  l'opinion  de  Marinesco  pour  les  deux  raisons 
suivantes  :  l^la  main  succulente  associée  à  une  atrophie  musculaire 
du  type  Aran-Duchenne  n'est  pas  caractéristique  de  la  syringomyélie, 
puisqu'on  peut  la  retrouver  dans  la  poliomyélite  chronique  (Deje- 
rine),  dans  l'hémiplégie  (Gilbert  et  Garnier),  dans  la  myopathie 
(Mirallié)  ;  2°  c'est  un  phénomène  vaso-moteur  qui  est  surtout  d'ordre 
passif  et  dépend  pour  la  plus  grande  part  de  la  position  des  mains  :  il 
apparaît  en  effet  chez  des  sujets  complètement  impotents  de  leurs 
membres  supérieurs  depuis  de  longues  années  et  chez  lesquels,  par 
suite  de  la  position  verticale  constante  des  mains  à  l'état  de  veille,  la 
circulation  en  retour  des  membres  supérieurs,  et  en  particulier  des 
mains,  se  fait  dans  les  conditions  les  plus  défectueuses. 

Un  aspect  semblable  a  été  observé  sur  les  membres  inférieurs  :  il 
s'agit  d'un  œdème  dur  du  pied  ;  la  peau  est  cyanosée,  froide,  lisse  et 
sèche,  épaissie  ;  d'où  le  nom  de  pied  succulent  (Crocq"). 

Les  troubles  delà  sécrétion  sudoralesont  à  rapprocher  des  phéno- 
mènes vaso-moteurs  précédents  :  ils  consistent  en  une  diminution  ou 
on  une  augmentation  de  cette  sécrétion,  localisée  à  un  membre 
ou  à  une  partie  du  corps  (hyperidrose  ou  anidrose  unilatérale).  11  ne 
semble  pas  qu'il  y  ait  une  dépendance  certaineentre  ces  troubles  sécré- 
toireset  les  troubles  de  la  sensibilité  :  chez  tel  malade,  après  injection 
de  sulfate  de  pilocarpine,  les  territoires  anesthésiques  sont  recouverts 
(l'une  sueur  plus  abondante  que  les  territoires  dont  la  sensibilité  est 
normale  (Schultze),  mais  la  sécrétion  apparaît  plus  tardivement,  de 
douze  à  quinze  minutes  après  l'injection  (Dejerine)  ;  chez  tel  autre, 
c'est  l'inverse  qui  se  produit.  Toutefois  il  est  admis  généralement  que 
la  sécrétion  sudorale  est  augmentée  dans  les  zones  anesthésiques. 
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Chez  d'autres  malades,  la  sécrétion  des  glandes  sébacées  est  dimi- 
nuée ou  même  supprimée  ;  la  peau  prend  alors  aux  mains  et  aux 
avant-bras  un  aspect  sec  et  fendillé. 

Troubles  trophiquescutanés.  —  I*armi  les  troubles  superficiels, 
les  érythèmes  et  les  éruptions  vésiculeuses  sont  les  plus  fréquents. 

Les  érythèmes  apparaissent  brusquement  et  disparaissentde même; 
ils  sont  généralement  assez  bien  limités;  ils  sont  provoqués  par  une 
irritation  superficielle,  la  pression  ou  le  frôlement  léger  de  la  peau, 
ou  même  surviennent  sans  cause  déterminée  :  le  frottement  ou  le  simple 
passage  du  doigt  sur  la  peau  détermine  l'apparition  d'une  raie  rouge 
ou  saillante,  c'est  un  véritable  dermographisme.  L'urlicaire  survient 
aussi  spontanément,  il  s'accompagne  de  démangeaisons  vives  et 
parfois  de  vésicules  fines  et  nombreuses  :  urticaire  vésiculeux 
(Fûrstner  et  Zacher).  L'éruption  urticarienne  se  développe  indiffé- 
remment sur  les  parties  sensibles  ou  insensibles. 

Chez  d'autres  malades,  l'éruption  vésiculeuse  est  en  tout  point 
identique  à  l'herpès  zoster,  et  comme  lui  se  distribue  suivant  des 
bandes  longitudinales  correspondant  à  une  distribution  nerveuse 
limitée. 

Le  plus  souvent,  les  éruptions  huileuses  reconnaissent  comme 
origine  les  irritations  exercées  par  les  malades  sur  les  parties  insen- 
sibles, soit  volontairement  dans  le  but  de  ramener  la  sensibilité  dis- 
parue, soit  inconsciemment  par  le  contact  prolongé  des  mêmes  parties 
avec  un  corps  irritant  :  c'est  ainsi  que  les  extrémités  des  doigts  sont 
le  siège  de  phlyctènes  dues  à  l'irritation  occasionnée  parle  fourneau 
<le  la  pipe,  l'extrémité  ardente  d'une  cigarette  (Kretz,  Fischer,  Deje- 
rine  et  Sottas),  un  fer  à  repasser.  Ces  phlyctènes  donnent  lieu  à  des 
plaies,  puisa  des  cicatrices  lentes,  irrégulières,  chéloïdiennes. —  Les 
mêmes  accidents  se  produisent  au  niveau  du  dos  chez  ceux  qui  se 
chauffent  trop  près  d'un  fourneau.  Le  contact  prolongé  du  froid 
donne  moins  souvent  lieu  à  ce  genre  d'accidents  ;  ils  ont  été  néanmoins 
signalés  plusieurs  fois. 

Lorsque  ces  irritations  se  reproduisent  à  intervalles  rapprochés, 
les  cicatrices  deviennent  épaisses,  les  extrémités  des  doigts  sont 
déformées,  les  ongles  présentent  des  troubles  de  croissance,  ils 
satrophient  ou  s'hypertrophient. 

Il  a  été  exposé  précédemment  comment  l'état  lisse  de  la  peau  coïn- 
cide avec  le  gonflement  et  la  rougeur;  dans  d'autres  cas,  l'état  lisse 
coïncide  avec  l'atrophie  et  la  rétraction  des  téguments  :  la  peau  est 
comme  collée  sur  les  os,  surtout  au  niveau  des  jointures;  elle  ne  peut 
glisser  sur  les  plans  sous-jacents  ;  dans  ces  conditions,  elle  est  sujette 
à  se  nécroser,  à  se  couvrir  de  phlyctènes,  de  plaies  et  de  cicatrices 
indélébiles. 

Parmi  les  troubles  trophiques  cutanés,  on  a  encore  signalé  des 
hypertrophies  locales,  des  durillons  au  niveau  de  la  face  palmaire 
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(les  articulations  métacarpo-phalangiennes  (main  calleuse)  et  de  la 
lace  plantaire  des  articulations  mélatarso-phalangiennes,  des  atro- 
phies, des  cicatrices  pigmentées,  le  vililigo,  des  pigmentations,  des 
chéloïdes,  des  hémorragies  cutanées,  des  ecchymoses  spontanées, 
des  maux  |)erforants  du  pied,  des  plaques  de  scléroderniie. 


Fifr.  220  et  221.  —  Paiiaiis  ilans  la  syrinj;-oniyélie.  cliez  un  lumiine  de  q  iiarante-Lleii.v 
ans,  exerçant  la  profession  de  teinturier.  —  Le  médius  de  la  main  droite  a  clé 
amputé.  Il  est  à  remarquer  (ju'ici  il  n'existe  pas  d'atrophie  des  muscles  de  la 
main.  Troubles  dissociés  de  la  sensibilité —  analj^ésie,  thcrmo-anesthésie —  dans 
les  deux  membres  supérieurs  et  s'étendant  à  gauche  A  l'épaule  et  à  la  moitié 
correspondante  du  thorax,  ainsi  qu'à  la  moitié  {jauche  de  la  face,  du  crâne,  de  la 
nuque,  de  la  muqueuse  buccale  et  linguale.  La  sensibilité  tactile  est  partout 
intacte,  sauf  sur  la  face  dorsale  et  palmaire  des  doigts,  où  il  existe  un  certain 
degré  d'hypoesthésie  allant  en  diminuant  d'inlensité  de  Texlrémité  des  doigts 
vers  la  main.  Réflexes  patellaires  exagérés,  réflexes  olécraniens  un  peu  aflaiblis. 
—  Début  de  l'aflection  à  l'âge  de  trente-cjuatre  ans  par  des  crevasses  dans  les 
mains.  Le  malade  ayant  encore  continué  à  travailler  de  son  métier  pendant 
quatre  ans,  il  y  a  peut-être  lieu  de  faire  intervenir  cette  cause  dans  l'apparition 
des  panaris  (Bicêtre,  1892). 

Les  ongles  deviennent  épais,  durs  comme  de  la  corne,  ou,  au  con- 
traire, tendres  et  fragiles;  ils  se  tordent  sur  eux-mêmes;  ils  sont 
cannelés,  fendillés,  crevassés. 

Troubles  trophiques  sous-cutanés.  —  Le  tissu  cellulaire  sous- 
cutané  est  le  premier  pris;  rinllammalion  s'étend  ensuite  au  corps 
papillaireetù  la  peau  ;la  tendance  à  la  suppuration  est  généralement 
très  prononcée. 

Les  doigts  et  les  mains,  les  orteils  et  les  pieds  sont  leur  siège  de 
prédilection;  aux  doigts,  ils  ont  l'évolution  du  panaris  soit  sous- 
cutané,  soit  sous-aponévrotique  ;  les  tendons    sont  nécrosés;  il  se 
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produit  des  séquestres  qui  s'éliminent  lentement,  la  cicatrisation  elle- 
même  est  très  lente;  mais  ces  inflammations  sont  purement  locales 
et  ne  se  propagent  guère.  La  douleur  [ail  défaut.  Par  son  évolution, 
le  panaris  de  lasyringomyélie(fig.  2'20et  221)  est  identique  au  panaris 
analgésique  de  Morvan;  peut-être louteCois  les  mutilations  y  sont-elles 
moins  graves  que  dans  cette  dernière  alïection.  —  Les  panaris  sont 
encore  caractérisés  par  la  tendance  à  la  récidive,  et  certains  malades 
paraissent  y  être  plus  sujets  que  d'autres  {Eisenlohr,  Fischer).  Les  pre- 
miers panaris  ne  sont  pourtant  pas  toujours  indolores,  mais  à  chaque 
récidive  la  douleur  s'atténue,  puis  disparaît  complètement.  Lepanaris 
n'est  pas  un  symptôme  très  fréquent  de  la  syringomyélie.  Le  phleg- 
mon est  encore  beaucoup  plus  rare. 

La  gangrène  de  la  peau  et  les  escarres  sont  des  accidents  d'une 
période  plus  avancée  :  elles  siègent  au  niveau  des  trochanters,  du 
sacrum,  des  épaules;  elles  sont  bien  plus  souvent  occasionnées 
par  le  décubitus  et  la  pression  et  par  la  cachexie  que  par  les 
troubles  de  la  sensibilité.  Parfois  elles  se  développent  si  rapidement 
que  quelques  auteurs  les  ont  décrites  comme  des  manifestations 
du  décubitus  aigu  névritique  (Samuel). 

La  maladie  de  Raynaud  figure  parmi  les  complications  de  la  syrin- 
gomyélie, mais  elle  n'aboutit  pas  toujours  à  la  période  de  gangrène, 
et  peut  s'arrêter  à  la  période  d'ischémie  ou  de  syncope  locale. 

A  côté  de  ces  accidents  aigus  surviennent  parfois  des  accidents 
chroniques  tels  que  l'eczéma,  mais  surtout  des  bulles  de  pemphigus, 
distribuées  soit  irrégulièrement  sur  les  extrémités  des  membres,  soit 
sur  le  trajet  des  nerfs  ;  elles  gagnent  ensuite  la  poitrine,  plus  rare- 
ment la  face  et  l'abdomen. 

En  résumé,  les  troubles  trophiques  cutanés  et  sous-cutanés  que 
l'on  est  susceptible  de  rencontrer  au  cours  de  la  syringomyélie  sont 
très  nombreux  et  d'ordres  très  divers. 

Troubles  trophiques  articulaires  et  osseux.  —  Ils  n'appar- 
tiennent pas  en  propre  (pour  la  plupart)  à  la  symptomatologie  de  la 
syringomyélie;  ce  sont  les  mêmes  qui  surviennent  au  cours  du  tabès. 

Les  troubles  articulaires  ou  arlhropathies  sont  relativement  fré- 
quents :  ils  existeraient  dans  10  p.  100  des  cas  d'après  Sokoloff,  dans 
30  p.  100  d'après  Schlesinger.  Ils  le  sont  davantage  chez  l'homme 
que  chez  la  femme,  sans  que,  pour  expliquer  cette  différence,  on 
doive  avoir  recours  à  la  plus  grande  fréquence  de  la  syringomyélie 
chez  l'homme.  Les  extrémités  supérieures,  contrairement  à  ce  qui  a 
lieu  pour  le  tabès,  sont  prises  beaucoup  plus  souvent  que  les  membres 
inférieurs,  dans  80  p.  100  des  cas  (Schlesinger)  :  ce  sont,  par  ordre 
de  fréquence,  l'épaule,  le  coude,  le  poignet,  le  genou,  le  cou-de- 
pied,  la  mâchoire,  les  hanches,  le  pouce,  l'articulation  sterno-clavi- 
culaire.  L'arthropathie  peut  être  une  des  premières  manifestations, 
ou  bien  n'apparaître  qu'en  pleine  évolution  de   la  maladie.  Elle  est 
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unique  ou  mulliple  :  quelques    syringomyéliques  sont  porteurs  de 
trois  et  même  quatre  arthropatliios. 

Le  début  en  est  lent  ou  brusque  :  c'est  à  la  suite  d'un  traumatisme 
ou  d'une  contraction  brusque,  ou  sans  cause  immédiate  et  progres- 
sivement que  s'installe  Tarthropathie.  Comme  dans  le  tabès,  elle 
alîecte  difï'érents  aspects;  les  déformations  varient  suivant  Tatrophie 
ou  l'hypertrophie  des  têtes  articulaires,  le  relâchement  plus  ou  moins 
considérable  des  ligaments,  la  présence  ou  l'absence  d'un  épanche- 
ment  intra-arliculaire;  —  cet  épanchement  en  est  quelquefois  le 
premier  signal.  Lorsque  la  laxité  ligamenteuse  est  très  grande,  il  se 
produit  une  luxation  spontanée  ;  ailleurs  c'est  une  ankylose;  le  décol- 
lement des  épiphyses  augmente  encore  la  déformation  articulaire. 

Comme  l'arthropathie  du  tabès,  celle  de  la  syringomyélie  survient 
sans  douleur  et  sans  réaction  inflammatoire;  la  pyarthrose  ou  l'hé- 
marthrose  sont  exceptionnelles. 

Les  troubles  trophiquesdesos  sont  atrophiquesou  hypertrophiques; 
ils  donnent  lieu  à  la  formation  d'exostoses  (Graf,  Dejerinej  et  d'os- 
téophytes  :  l'usure  des  cartilages  articulaires,  les  arthropalhies, 
l'atrophie  des  os  concourent  au  raccourcissement  des  membres. 

Lorsque  les  altérations  des  os  sont  atrophiantes  (augmentation  de 
la  cavité  médullaire  par  disparition  du  tissu  spongieux,  porosité  de 
la  lame  compacte)  et  très  avancées,  le  membre  se  fracture  sous  le 
moindre  choc  et  souvent  sans  cause  appréciable. 

Les  fractures  spontanées  se  présentent  dans  la  syringomyélie  avec 
les  mêmes  caractères  que  dans  le  tabès,  c'est-à-dire  sans  réaction 
douloureuse  ;  mais,  contrairement  à  cette  dernière  affection,  elles 
atteignent  beaucoup  plus  souvent  les  extrémités  supérieures  que  les 
extrémités  inférieures.  Elles  se  rencontrent  moins  souvent  que  les 
arthropathies.  Elles  sont  plus  fréquentes  chez  l'homme  que  chez  la 
femme.  Elles  sont  uniques  ou  multiples  :dans  ce  cas,  le  même  membre 
peut  être  le  siège  de  trois  ou  quatre  fractures. 

Dans  la  statistique  de  Rénon  et  Heitz,  on  relève  deux  fois  des 
fractures  des  membres  inférieurs,  soit  au  fémur  (Oppenheim),  soit 
aux  deux  os  de  la  jambe  (Guesda).  Dans  tous  les  autres  cas,  ce  son 
dos  fractures  des  membres  supérieurs,  de  la  clavicule,  de  l'humérus 
(trois  fois),  du  radius  (deux  fois),  du  cubitus  (trois  fois),  des  deux  os 
de  l'avant-bras  (deux  fois),  des  métacarpiens  (Schultze),  des  phalanges 
(deux  fois).  La  fracture  se  produit  presque  toujours  dans  une 
région  où  il  existe  de  la  thermo-anesthésie. 

Sur  la  radiographie,  les  os  paraissent  amincis  et  se  laissent  facile- 
ment traverser  par  les  rayons  X.  Le  canal  central  est  élargi  et  la 
couche  compacte  de  la  diaphyse  est  extrêmement  réduite  (Rénon  et 
Heitz). 

L'indolence  est  constante,  le  gonflement  est  ordinairement  consi- 
dérable et  s'accompagne  d'une  ecchymose.  La  consolidation  se  fait 
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assez  vite,  le  plus  souvent  par  un  cal  volumineux  et  solide,  irré- 
gulier, exceptionnellement  par  une  pseudarthrose.  Les  fractures 
spontanées,  comme  les  arthropatliies,  sont  un  accident  précoce  ou 
tardif  de  la  syringomyélie. 

Si  l'on  fait  abstraction  de  la  nécrose  des  dernières  phalanges  dans 

les  cas  de  panaris,  la  nécrose  spontanée  des  os  est  un  phénomène  rare. 

Il  n'existe  pas  de  rapports  fixes  entre  la  localisation  des  troubles 

osseux  et  articulaires  et  celle  de  l'atrophie  musculaire  et  des  troubles 

sensitifs. 

La  coexistence  de  l'acromégalie  et  de  la  syringomyélie  est  connue 
depuis  Holscheschnikof  et  Recklinghausen  ;  l'hypertrophie  d'un 
membre  (Fischer,  Pierre  Marie}  ou  d'un  segment,  de  la  main  ou  cheiro- 
mégalie  (Charcot,  Karg),  du  pied  ou  podomégalie  (Schlesinger),  des 
doigts  (doigts  en  massue,  doigts  en  baguette  de  tambour)  (Rosen- 
bach,  Dejerine),  a  été  décrite  plusieurs  fois. 

Les  déformations  de  la  colonne  vertébrale  sont  un  des  symptômes 
les  plus  fréquents  de  la  syringomyélie  :  Bernhardt  ne  les  a  trouvées 
que  dans  25  p.  100,  tandis  que  Brûhl  les  relève  dans  50  p.  100 
des  cas. 

Leur  siège  le  plus  habituel  est  la  région  dorsale  supérieure  :  c'est 
rarement  une  scoliose  ou  une  cyphose  pure  ;  le  plus  souvent  c'est  une 
cypho-scoliose  ;  aussi  non  seulement  le  corps  est-il  voûté,  la  tète 
inclinée  en  avant,  le  menton  touchant  la  poitrine,  la  paroi  antérieure 
du  thorax  aplatie,  les  épaules  projetées  en  avant  ;  mais  il  est  encore 
tordu  par  les  courbures  de  compensation  :  avec  les  progrès  de  la 
maladie,  le  tronc  se  tasse  et  se  raccourcit.  La  lordose  est  exception- 
nelle. Au  début,  la  pression  des  lames  vertébrales  est  douloureuse  ; 
avec  l'apparition  de  la  cypho-scoliose  coïncident  parfois  des  douleurs 
en  ceinture  extrêmement  vives,  analogues  à  celles  du  tabès. 

Attribuée  par  quelques  auteurs  à  une  anomalie  de  développement 
telle  que  la  fermeture  incomplète  du  canal  vertébral,  la  cypho-scoliose 
paraît  plutôt  résulter  du  concours  simultané  de  l'atrophie  musculaire 
et  de  la  contracture  des  muscles  vertébraux,  ainsi  que  de  troubles 
trophiques  osseux  (Roth)  et  articulaires,  d'une  polyarthrite  verté- 
brale (Krœnig). 

Pierre  Marie  et  Astié  ont  décrit  chez  les  syringomyéliques  une 
déformation  thoracique^  appelée  par  eux  thorax  en  bateau.  Elle  con- 
siste dans  un  enfoncement  de  la  partie  médiane  antérieure  du  thorax, 
s'étendant  en  largeur  d'un  acromion  à  l'autre  et  en  hauteur  de  la 
fourchette  sternale  aux  attaches  des  quatrième  et  cinquième  carti- 
lages costaux;  ses  dimensions  en  profondeur  varient  de  1  centi- 
mètre à  5  centimètres  et  demi;  elle  n'est  due  ni  à  l'atrophie  des 
muscles  pectoraux,  ni  à  la  scoliose,  c'est  un  trouble  trophique;  mais 
cette  ditïormité  n'est  pas  très  fréquente  :  Astié  ne  l'a  trouvée  que 
4  fois  sur  10  sujets. 


4:50     DEJEIUNEirmiOMAS.  —  MALADIKSDELAMOELLEKPINIERi:. 


Symptômes  Itiilhniros^.  —  De  même  que  la  cavité  syringomyé- 
li(|ue  franchit  souvent  les  limites  de  la  moelle  et  se  propage  clans  le 
bulbe, de  même  Tc-volulion  clinique  delà  syringomyélie  se  complique 
de  symptômes  qui  indiquent  la  parlicipalion  des  noyaux  et  des  fibres 
des  nerfs  crâniens  à  la  lésion.  Ce  sont  les  nerfs  crâniens  les  plus 
inIV'rieurs  qui  sont  alleinis  les  premiers;   en  outre,  le  sympathique 

cervical,  qui  prend  ses 
origines  dans  la  moelle 
cervico-dorsale,  est  assez 
fréquemment  paralysé. 
Nerf  grand  hypo- 
glosse.—  La  paralysieest 
ordinairement  unilaté- 
raleetse  traduitclinique- 
ment  par  l'hémiatrophie 
linguale  (Schullze,  lloiï- 
mann,  Cohen,  Lewin. 
Chabanne,  Graf,  Mul- 
ler,  Tambourer,  Stein, 
Schlesinger).  Elle  se  pré- 
sente avec  les  mêmes 
caractères  qu'au  cours 
d  u  labes  ;  la  langue  prend 
la  forme  d'un  croissant 
dontlaconcavilé  regarde 
du  côté  paralysé,  la 
pointe  est  déviée  du 
même  côlé  ;  la  moitié 
atrophiée  est  sur  un  plan 
inférieur  à  celui  de  la 
moitié  saine,  le  bord  est 
aminci  et  irrégulier  ;  la 
muqueuse  y  est  ridée,  le  côté  atrophié  est  le  siège  de  contractions 
vermiculaires  (fig.  222).  Les  réactions  électriques  y  sont  atlaiblies,  la 
réaction  de  dégénérescence  a  été  signalée.  Celte  hémiatrophie  lin- 
guale est  due  à  ratroj)hie  ou  à  la  ('estruction  par  la  cavité  syringo- 
myéliquesoitdu  noyau  de  l'hypoglosse,  soit  de  ses  fibres  radiculaires. 
Il  n'est  pas  vraisemblable  que,  conformément  à  l'opinion  de  Ro.ssolimo, 
elle  puisse  être  causée  par  l'atrophie  de  la  racine  descendante  du 
trijumeau. 

L'hémiatrophie  linguale  n'est  pas  un  symptôme  appartenant  au 
début  de  la  syringomyélie;  elle  est  précédée  par  l'apparition  de  con- 
tractions fibrillaires.  L'atrophie  linguale  peut  être  totale,  bilatérale, 
symétrique  ou  asymétrique. 

Nerf  vago-spinal.  —  La  paralysie  du  voile  du  palais  et  des  muscles 


l'i^.  222.  —  Ilcniialropliie  linjjjuale  droite  dans  la 
syrinj^omyélie.  Paraplégie  spasmodique  très  ac- 
cusée (Bicêtre,  189.'î). 
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du  pharynx  n'est  pas  davantage  un  accident  du  début  :  elle  se  mani- 
feste longtemps  après  l'apparition  des  premiers  symptômes  (Dreyfus- 
Brissac,  Remak,  Schlesinger).  Elle  survient  lentement  ou  brusque- 
ment (Mûller,  Raichline).  De  même  que  la  paralysie  de  la  langue, 
elle  est  habituellement  unilalérale  et  concorde  assez  fréquemment 
avec  la  paralysie  du  larynx.  Le  voile  du  palais  est  asymétrique,  la 
luette  déviée  du  côté  sain,  la  moitié  paralysée  est  sur  un  plan  infé- 
rieur et  reste  immobile  pendant  les  etîorts  de  déglutition  et  de  pho- 
nation. La  déglutition  de  grosses  bouchées  est  difficile,  les  liquides 
refluent  en  partie  par  le  nez. 

Les  troubles  moteurs  du  larynx  sont  de  trois  ordres,  et  par  rang 
de  fréquence:  des  paralysies,  des  mouvements  anormaux  des  cordes 
vocales,  des  paroxysmes  ou  crises  laryngées. 

Les  paralysies  sont  unilatérales,  exceptionnellement  bilatérales  ; 
elles  offrent  tous  les  caractères  des  paralysies  récurrenlielles  ;  la 
paralysie  isolée  des  crico-aryténoïdiens  postérieurs  est  moins 
fréquente  et  presque  toujours  unilatérale  ;  elle  peut  être  considérée 
comme  le  premier  stade  de  la  paralysie  récurrentielle. 

La  paralysie  laryngée  est  l'accident  bulbaire  le  plus  précoce;  elle 
serait  plus  fréquente  lorsque  l'atrophie  musculaire  des  membres 
se  localise  primitivement  dans  les  muscles  scàpulo-huméraux. 
Schlesinger  la  signale  8  fois  sur  31  cas  dans  lesquels  l'examen  du 
larynx  a  été  fait  ;  elle  nous  paraît  être  plus  rare  que  dans  le  tabès. 

La  paralysie  laryngée  s'installe  lentement  ;  avec  le  temps,  les 
muscles  s'atrophient,  et  à  l'examen  laryngoscopique  on  peut  cons- 
tater la  diminution  de  la  corde  vocale. 

Dans  d'autres  cas,  la  paralysie  fait  défaut,  mais  pendant  l'into- 
nation les  cordes  vocales  se  déplacent  en  plusieurs  fois  par  des 
mouvements  saccadés  et  réguliers.  Les  crises  laryngées  sont  très  rares. 

La  sensibilité  laryngée  est  quelquefois  altérée;  ce  sont  soit  des  sen- 
sations purement  subjectives,  des  paresthésies,  soit  des  sensations  de 
chaleur  ou  de  chatouillement  ;  l'exploration  de  la  sensibilité  laryn- 
gée a  été  du  reste  rarement  pratiquée  chez  les  syringomyéliques  et 
on  a  peu  de  renseignements  à  ce  sujet. 

L'excitabilité  réflexe  du  larynx  fait  défaut  chez  quelques  malades: 
ils  racontent  d'ailleurs  que,  depuis  plusieurs  mois  ou  plusieurs 
années,  ils  avalent  de  travers  ou  qu'ils  ne  toussent  plus. 

Les  paralysies  du  larynx,  du  voile  du  palais,  la  paralysie  linguale 
donnent  lieu  à  des  altérations  de  la  parole  qui  sont  d'autant  plus 
intenses  que  ces  diverses  paralysies  sont  en  général  associées  : 
suivant  la  prédominance  de  l'une  ou  de  l'autre,  la  parole  eslbitonale, 
nasonnée,  parfois  incompréhensible. 

La  paralysie  unilatérale  et  homologue  du  voile  du  palais  et  du 
larynx,  c'est-à-dire  la  paralysie  de  la  branche  interne  du  spinal,  cons- 
titue le  syndrome  d'Avellis.  Lorsque  la  branche  externe  du  même 
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nerf  est  simullanémenl  paralysée,  c'est-à-dire  lorsque  la  paralysie  du 
spinal  est  totale,  on  se  trouve  en  présence  du  syndrome  de  Schmidt. 
L'association  de  la  paralysie  du  spinal  à  riiémiatrophie  linguale  par 
paralysie  unilatérale  du  grand  hypoglosse  est  désignée  sous  le  nom 
de  syndrome  de  Jackson.  Gesdivers  syndromespeuvent  êtreobservés 
au  cours  de  la  syringomyélie,  mais  se  rencontrent  aussi  dans  d'autres 
iilTections.  Parfois  les  signes  bulbaires  sont  plus  marqués  que  les 
signes  médullaires  :  cest  la  sijringolnilbie  de  Raymond  et  Guillain. 

Nerf  GLosso-PHARYNGiEN.  —  Lorsque  ce  nerf  est  atteint,  il  existe  une 
diminution  du  goût  sur  toute  la  langue  et  plus  souvent  sur  une 
moitié  de  la  langue  (liolïmann,  Grasset),  ou  bien  l'agueusie  est 
limitée  aux  régions  antérieures.  La  paralysie  est  quelquefois  disso- 
ciée surtout  au  début,  les  sensations  amères  sont  seules  perçues 
alors  que  les  sensations  salées  et  sucrées  ne  le  sont  pas,  ou  inverse- 
ment ;  plus  tard,  toutes  ces  sensations  sont  abolies.  Les  altérations 
du  nerf  glosso-pharyngien  peuvent  se  traduire  aussi  par  des  nausées 
et  des  vomissements. 

Nerf  faceal.  —  La  paralysie  est  le  plus  souvent  unilatérale;  elle 
est  incomplète  et  limitée  aux  muscles  innervés  par  la  branche  infé- 
rieure du  facial,  ou  totale  et  généralisée  à  tous  les  muscles  de  la  l'ace, 
soit  d'un  seul  côté,  soit  des  deux.  La  paralysie  s'accompagne  datro- 
phie  musculaire  et  de  contractions  fibrillaires;  elle  se  complique  plus 
rarement  de  contracture. 

Nerf  trijumeau.  —  Les  troubles  de  la  sensibilité  dans  le  domaine  du 
nerf  trijumeau  sont  inconstants  (77  sur  200  :  Schlesinger),  mais,  lors- 
([u'ils  existent,  ils  sont  de  môme  nature  que  ceux  qui  ont  été  étudiés 
précédemment  sur  le  tronc  et  les  membres.  Ce  sont  soit  des  phéno- 
mènes irritatifs,  hypereslhésies  ou  hyperalgésies  unilatérales,  des 
paresthésies,  des  névralgies,  des  douleurs  dentaires  ;  soit  des  phéno- 
mènes paralytiques,  diminution  ou  abolition  de  la  sensibilité,  d'abord 
dansle  territoire  innervé  par  la  branche  inférieure  du  trijumeau,  puis 
dans  tout  le  domaine  du  trijumeau,  y  compris  les  muqueuses  de  la 
langue,  de  la  bouche,  du  nez,  des  conjonctives  :  pendant  une  durer 
plus  ou  moins  longue,  la  sensibilité  tactile  est  épargnée,  et  dans  ce 
cas  la  dissociation  est  aussi  nette  que  sur  les  membres. 

Les  paralysies  de  la  branche  motrice  du  trijumeau  sont  beaucoup 
plus  rares,  ce  qui  s'explique  par  le  niveau  plus  élevé  qu'occupe  le 
noyau  de  la  racine  motrice  du  trijumeau ,  tandis  que  la  racine  sensitive 
descend  très  bas  dansle  bulbe;  le  trismusa  été  signalé  par  Schlesinger. 

Les  troubles  trophiques  de  la  cornée  sont  exceptionnels. 

Nerf  de  la  huitième  paire.  —  Les  paralysies  de  l'acoustique  sont 
rares;  les  phénomènes  observés  sont  plutôt  des  bourdonnements  et 
des  sifflements  d'oreille,  dos  vertiges,  des  oscillations  du  tronc  dus 
à  des  troubles  veslibulaires. 

Comme  si/mptomes   bulbaires    beaucoup    moins    /'/■é(/uents,    on   a 
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observé  de  raccélération  du  pouls,  des  vomissements,  du  vertige, 
de  la  salivation,  de  la  polyurie,  de  la  pollakiurie,de  la  polydipsie,  etc. 

Sympathique  cervical.  —  La  paralysie  du  sympathique  est  relevée 
dans  15  p.  100  des  caspar  Schlesinger.  Elleest  souventunaccident  du 
début.  Elle  estunilatérale  et  siège  du  côté  du  membre  le  plus  atrophié. 

La  fente  palpébrale  est  moins  ouverte,  et  cette  diminution  porte  à 
la  fois  sur  le  diamètre  vertical  et  sur  le  diamètre  transversal.  Le 


Fig.  223.—  Ilémiatpophie  g:aiiche  de  la  face  dans  un  cas  de  syringomyéJie  iinilate- 
rale  gauche.  —Ici  les  phénomènes  oculaires  de  la  syringomyélie  —  enophtalmie 
aiminution  de  l'ouverture  palpébrale  —  sont  très  accusés  du  côté  de  rhémiatro- 
phie.  (Observation  publiée  par  Dejerine  et  Mirallié,  Arch.^  de  pIujsloL,   1895 
p.  785.)  Diagnostic  confirmé  depuis  par  l'autopsie.  '  ' 

globe  oculaire  est  plus  petit  et  enfoncé  dans  lorbite  (Hallopeau, 
Kahler,  Remak,  Gharcot  ).  La  pupille  est  en  myosis,  mais  elle  réagit 
bien  à  la  lumière  et  à  la  convergence.  Le  signe  d'Argyll-Robertson 
unilatéral  a  cependant  été  rencontré  (Dejerine  et  Mirallié)  ;  mais, 
dans  ce  cas,  il  siégeait  du  côté  opposé  à  la  paralysie  du  sympathique' 
La  peau  de  la  face  est  plus  rouge  et  la  température  plus  élevée  du 
côté  paralysé,  surtout  au  début  de  la  paralysie  ;  à  une  période  plus 
avancée,  la  différence  entre  les  deux  côtés  est  moins  sensible  et  la 
température  est  même  moins  élevée  du  côté  paralysé  (Dejerine 
et  Mirallié).  Dans  ces  cas  anciens,  avec  un  abaissement  de  la  tempé- 
rature,- on  peut  voir  des  poussées  congestives  passagères  de  la 
pommette  avec  élévation  thermique,  phénomènes  qui  étaient  très- 
accusés  chez  la  malade  de  la  figure  2-23. 


Traité  de  médecine. 
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hliémialrophie  faciale  (Chabanne,  Schlesinger,  Dejerine  et 
Mirallié)  ne  doit  pas  être  confondue  avec  la  trophonévrose  faciale. 
Le  pannicule  graisseux  sous-cutané  est  un  peu  atrophié,  le  derme 
€t  riiypoderme  sont  plus  résistants  et  plus  denses  ;  les  muscles 
de  la  face  ne  sont  pas  atrophiés.  C'est  surtout  sur  le  squelette 
osseux  que  porte  l'atrophie.  La  moitié  paralysée  est  comme 
aplatie,  effacée,  retirée  en  arrière.  L'apophyse  orbitaire  externe,  l'os 


Fig-.  224.  —  Photographie  de  la  malade  représenloe  à  la  page  précédente 
(tig.  223),  quinze  ans  auparavant,  en  1n84,  lorsqu'elle  était  dans  le  service  de  ^'ul- 
pian  à  rHôtel-Dieu.  L'Iiémialrophie  faciale  et  les  phénomènes  oculaires  sont 
beaucoup  moins  marqués. 

malaire,  les  maxillaires  supérieur  et  inférieur  sont  moins  déve- 
loppés, les  dents  sont  cariées  ou  tombées  (fig.  223  et  224). 

L'Iiémialrophie  faciale  n'est  pas  la  conséquence  d'une  lésion  de  la 
racine  descendante  du  trijumeau,  —  l'altération  de  celte  racine  ol 
l'anesthésie  dans  le  territoire  (lu'clle  innerve  existent  enellct  souvent 
sans  hémiatrophie  faciale,  —  mais  d'une  paralysie  des  filets  sym- 
pathiques provenant  de  la  région  cervicale  do  la  moelle  épinière. 

Troubles  de  la  vision.  —  1"  Troubles  de  la  musculature  des 
GLOBES  OCULAIRES.  —  Cc  sout:  i"  Ic  uystagmus  ou  des  secousses  nys- 
tagmiformes  ;  2"  la  paralysie  des  muscles  oculaires. 

Le  nystagmus  n'est  pas  très  iréquent  (20  fois  sur  200  cas, 
Schlesinger).  Même  au  début  de  la  maladie,  il  est  bilatéral  et  ne 
«'accompagne  pas  de  troubles  subjectifs;  les  secousses  nystagmi- 
formes,  n'apparaissant  qu'à  la  limite  extrême  du  regard,  sont  encore 
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beaucoup  plus  fréquentes  que  le  nystagmus  proprement  dit. 
Son  existence  a  été  expliquée  soit  par  le  développement  d'une 
épendymite  chronique,  remontant  jusqu'au  niveau  de  l'aqueduc  de 
Sylvius,  soit  par  l'extension  des  lésions  dans  le  corps  restiforme; 
d'autres  auteurs  en  font  une  complication,  un  symptôme  indépendant 
de  la  syringomyélie. 

Les  paralysies  oculaires  ont  été  plusieurs  fois  signalées  (Rosenblatli, 
Standhardtner,  Gowers,  Tornow,  Slarr,  jMiïUer,  Cohen  ;  24  fois  sur 
200  cas  :  Schlesinger).  La  paralysie  lapins  fréquente  est  celle  de  la 
sixième  paire  ;  les  paralysies  dissociées  et  surtout  les  paralysies  asso- 
ciées sont  beaucoup  plus  rares.  Au  début,  les  paralysies  oculaires 
sont  passagères  et  donnent  lieu  à  de  la  diplopie  transitoire  ;  plus  tard 
elles  persistent  et  même  s'accentuent.  Les  réactions  pupillaires  sont 
habituellement  conservées;  mais,  ainsi  que  nouslavons  indiqué  plus 
haut,  le  signe  d'Argyll-Robertson  unilatéral  a  été  noté  dans  la  syrin- 
gomyélie (Dejerine  et  Mirallié,  Bèrndt,  Bruttan,  Levi  et  Sauvineau, 
MaixneretPréobrajinski,  RoseetLemaître).  L'observation  de  Dejerine 
et  Mirallié  est  tout  à  fait  démonstrative,  parce  que  le  diagnostic  a  été 
confirmé  par  lautopsie  :  c'était  une  syringomyélie  pure  sans  asso- 
ciation de  tabès.  Lorsque  les  réactions  pupillaires  font  défaut,  il  ne 
faut  pas  perdre  de  vue  la  possibilité  de  cette  association.  L'inégalité 
pupillaire  reconnaît  une  toute  autre  cause  et  relève  d'une  paralysie 
du  sympathique. 

'2°  Troubles  sensoriels  de  l.v  vision.  —  L'étranglement  papillaire 
est  la  conséquence  des  tumeurs  volumineuses  avec  hydropisie  ventri- 
culaire  ;  mais  cependant  ce  n'est  pas  toujours  le  cas,  et  l'atrophie 
optique  peut  survenir  spontanément  :  elle  est  toutefois  beaucoup 
moins  fréquente  dans  la  syringomyélie  que  dans  les  autres  maladies 
delà  moelle,  en  particulier  dans  le  tabès. 

Le  rétrécissement  du  champ  visuel  a  été  constaté  chez  plusieurs 
malades  (Dejerine  et  Tuilant,  Morvan,  Rouffînet)  ;  il  est  plus  accentué 
pour  le  vert.  Charcof  et  ses  élèves  le  regardent  comme  dû  à  une 
hystérie  surajoutée.  C'est  là  une  opinion  qui  ne  peut  s'appliquer  qu'à 
certains  cas.  Ce  rétrécissement  du  champ  visuel  a  été  observé  aussi 
par  Schlesinger. 

Il  n'est  pas  absolument  démontré  que  la  syringomyélie  soit  suscep- 
tible de  provoquer  des  troubles  de  l'olfaction,  bien  qu'ils  figurent  dans 
quelques  rares  observations  (casdeNissen,  de  Brïinzlow,  de  Schlesin- 
ger); ce  dernier  auteur  en  fait  avec  raison  une  manifestation  de 
l'hystérie. 

Réflexes.  —  Les  réflexes  cutanés  seraient  exagérés  au  début,  aussi 
bien  le  réflexe  cutané  abdominal  que  le  réflexe  crémastérien  et  le 
réflexe  cutané  plantaire;  plus  tard,  lorsque  la  sensibilité  tactile  dimi- 
nue ou  même  disparaît  complètement  dans  les  régions  correspon- 
dantes, les  réflexes  cutanés  disparaissent  simultanément. 
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Les  réflexes  tendineux  ol  périosLés  sont  plus  souvent  exagérés 
aux  membres  inlérieurs  ([u'aux  membres  supérieurs  :  aux  membres 
supérieurs,  les  réflexes  tendineux  sont  abolis  lorsque  l'atrophie  mus- 
cidaire  a  envahi  les  muscles  de  l'avanl-bras  et  du  bras  ;  par  contre, 
lorsque  l'atrophie  n'est  pas  spécialement  localisée  dans  les  groupes 
musculaires  qui  déterminent  les  réllexes  ou  lorsqu'elle  ne  lésa  que 
partiellement  détruits,  ceux-ci  sont  exagérés  e^,  dans  ce  cas,  l'ana- 
logie avec  la  sclérose  latérale  amyotrophiquo  devient  très  grande. 

Aux  membres  inférieurs,  les  réllexes  tendineux  (patellaires,  achil- 
léens)  sont  ordinairement  exagérés  et  le  clonus  du  pied  n'est  pas 
rare.  Ils  ne  font  défaut  que  si  la  cavité  syringomyélique  est  suffi- 
samment large  pour  détruire  les  collatérales  réllexes  ou  si  la  syrin- 
gomyélie  est  associée  à  un  autre  processus  morbide  :  le  tabès. 

L'exagération  des  réllexes  est  vraisemblablement  due  à  la  com- 
pression des  faisceaux  pyramidaux  ou  à  leur  dégénération  secon- 
daire. 

Quelquefois  les  réllexes  tendineux  sont  abolis  d'un  côté  et  exagérés 
de  l'autre  :  le  phénomène  n'a  rien  de  surprenant,  puisque  la  cavité 
syringomyélique  n'est  pas  toujours  symétrique,  et  que,  suivant  les 
régions,  elle  empiète  plus  ou  moins  sur  un  côté  ou  sur  l'autre. 

Le  rétlexe  cutané  plantaire  en  flexion  dorsale  —  signe  de 
Babinski  —  est  très  fréquent;  comme  l'exagération  des  réllexes  ten- 
dineux, il  dépend  de  la  dégénérescence  de  la  voie  pyramidale. 

Troubles  sphiiictérîens.  —  Troubles  vésicaux.  —  Quoique 
signalés  dans  quelques  observations  (Critzmann,  Parmentier, 
Seebohm,  Laelir,  X'ichmann)  dès  la  première  période  de  la  maladie, 
mais  d'une  façon  passagère,  les  troubles  sphinctériens  ne  se  mani- 
festent ordinairomentqu'à  une  phase  avancée.  Ces  troubles,  du  reste, 
ne  sont  pas  très  fréquents,  ce  qui  tient  vraisemblablement  à  ce  fait 
que  souvent  la  lésion  n'atteint  pas  la  région  sacrée  de  la  moelle. 

Le  développement  d'une  tumeur  volumineuse  à  l'intérieur  de  la 
moelle  et  son  point  de  départ  dans  la  région  lombaire  sont  les  doux 
principales  conditions  de  leur  précocité. 

Lorsqu'ils  se  produisent  plus  tardivement,  l'extension  de  la  cavité 
aux  centres  vésico-spinaux  en  est  la  principale  raison  d'être. 

Ces  troubles  consistent  soit  en  une  parésie  de  la  vessie,  par  suite  de 
laquelle  le  malade  doit  faire  de  grands  elTorts  pour  expulser  les  pre- 
mières gouttesdurine,  soit  en  une  paralysie  du  sphincter,  la  tonicité 
de  la  vessie  étant  normale  ou  exagéré'e  ;  soit  en  une  contracture  du 
sphincter  associée  à  une  paralysie  vésicale  :  dans  le  premier  et  dans 
le  dernier  cas,  il  y  a  rétention  d'urine;  dans  le  deuxième,  incontinence. 

La  sensibilité  vésicale  subit  elle-même  de  profondes  modifications  : 
elle  est  généralement  alTaiblie,  le  besoin  d'uriner  fait  défaut,  la  cys- 
tite qui  survient  parfois  à  la  suite  du  calhétérisme  répété  évolue 
souvent  sans  douleur.  Cependant,   lorsque  le  contenu   vésical  est 
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épais,  trouble  et  purulent,  l'évacuation  s'accompagne  chez  quelques 
malades  de  douleurs  et  de  ténesme  vésical. 

La  cystite  est  elle-même  envisag-ée  par  quelques  auteurs  comme 
un  trouble  trophique.  La  perforation  de  la  vessie,  consécutive  à  un 
ulcère,  a  été  la  cause  de  la  mort  d'un  malade  de  Charcot.  D'après 
Albarran  et  Guillain,  cette  cystite  serait  fréquente  chez  les  syringo- 
myéliques. 

La  polyurie  (\\'estphal,  Krauss,  Meyer)  et  la  glycosurie  (Schultze, 
Westphal)  sont  plutôt  des  symptômes  bulbaires.  Ils  ont  été  peu 
souvent  rencontrés. 

Troubles  intestinaux.  —  Ils  sont  dus  à  la  paralysie  del'inlestin  et 
des  muscles  de  la  paroi  abdominale,  et  ils  se  traduisent  par  de  la  cons- 
tipation; ou  bien  ils  relèvent  de  la  paralysie  du  sphincter  et  l'incon- 
tinence des  matières  fécales  en  est  alors  la  conséquence.  L'inconti- 
nence a  été  signalée  comme  un  symptôme  fugace  dès  le  début  de  la 
maladie,  mais  elle  est  habituellement  un  symptôme  du  stade  terminal. 
La  constipation  est  plus  fréquente  et  persiste  pendant  toute  la  durée 
de  la  maladie,  elle  ne  disparaît  que  pour  faire  place  à  l'incontinence. 

Troubles  g-énîtaux.  —  Chez  la  femme,  on  a  noté  la  suppression 
des  règles;  chez  l'homme,  la  diminution  de  l'appétit  sexuel,  l'im- 
puissance (Simm),  des  pollutions  nocturnes  douloureuses,  du  pria- 
pisme.  L'impuissance  n'est  parfois  que  temporaire. 

La  sensibilité  douloureuse  du  testicule  est  souvent  diminuée  ou 
abolie,  malgré  l'intégrité  de  la  sensibilité  du  scrotum  à  la  douleur 
(Schlesinger). 

ÉVOLUTION.  —  Les  premières  manifestations  de  la  maladie 
peuvent  être  soit  les  troubles  de  la  sensibilité,  dyseslhésies,  sensations 
de  chaud  ou  de  froid,  de  cuisson  ou  de  glace,  soit  la  thermo-anesthésie 
—  le  malade  se  brûle  sans  le  sentir,  —  soit  l'atrophie  musculaire,  soit 
même  la  scoliose;  ces  symptômes  se  développent  très  lentement,  en 
plusieurs  mois,  voire  même  en  plusieurs  années  ;  ce  n'est  que  lorsque 
l'impotence  fonctionnelle  survient  par  les  progrès  de  l'atrophie,  ou  à 
la  suite  de  brûlures  répétées  ou  de  troubles  trophiques,  que  le  malade 
se  décide  à  consulter.  —  La  syringomyélie  est  alors  à  sa  période 
d'état,  elle  peut  s'y  maintenir  pendant  de  longues  années,  sans  aggra- 
vation notable  ;  car,  s'il  existe  des  cas  dans  lesquels  la  syringomyélie 
progresse  constamment,  les  symptômes  prenant  plus  d'extension  et 
d'intensité,  il  en  est  d'autres  dans  lesquels  le  mal  semble  s'être  arrêté 
dans  son  évolution,  les  symptômes  restant  stalionnaires. 

Quelques  auteurs  ont  pensé  que  les  dilïérences  dans  la  rapidité  de 
l'évolution  et  la  durée  de  la  maladie  sont  attril)uables  à  des  ditTé- 
rences  dans  la  nature  du  processus  histologique.  Les  tumeurs  ou 
gliomes  auraient  une  évolution  plus  précipitée,  l'atrophie  musculaire 
se  propagerait  plus  rapidement,  les  troubles  de  la  sensibilité  pren- 
draient en  peu   de  temps  une   plus  grande  extension,  les  troubles 
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sphinctériens  et  bulbaires  seraient  également  plus  précoces  ;  la  durée 
(le  la  maladie  n'atteindrait  pas  cinq  ou  six  ans  ;  la  mort  pourrait  même 
survenir  au  bout  de  la  première  ou  do  la  deuxième  année.  A  la  gliose 
centrale  appartiendraient,  au  contraire,  l'évolution  clinique  lente 
et  prolongée,  les  arrêts,  une  durée  de  plusieurs  années.  T.ette  dis- 
tinction ne  doit  encore  être  admise  qu'avec  les  plus  grandes  réserves, 
et  en  tout  cas  ne  correspond  pas  aux  laits  suivis  dautopsie  qu'il 
nous  a  été  donné  d'observer. 

Non  seulemenl  on  peut  observer  des  arrêts,  —  la  maladie  pro- 
cède alors  par  poussées,  —  mais  encore  de  la  rétrocession  des 
symptômes,  aussi  bien  de  l'atrophie  musculaire,  des  troubles  bul- 
baires et  vésicaux  que  des  troubles  de  la  sensibilité  (Goldschmidt, 
Brunzlow^.  Il  n'est  pas  rare  de  constater  des  modifications  notables 
de  la  sensibilité  en  plus  ou  en  moins  à  quelques  mois,  voire  même 
à  quelques  semaines  d'intervalle. 

Contrairement  à  l'opinion  de  de  Renz,  ces  améliorations  n'appar- 
tiennent pas  en  propre  aux  tumeurs  inlramédullaires  et  peuvent  être 
observées  lorsque  la  moelle  est  comprimée  par  une  tumeur  (Schle- 
singer).  Ce  qui  est  certain,  c'est  que  les  rémissions  ont  été  maintes 
fois  observées  (Schultze,  Simon,  Krauss,  Oppenheim,  Slriimpell  . 

Parfois,  c'est  le  contraire  qui  a  lieu  :  il  se  produit  des  aggravations 
subites,  de  véritables  attaques  apoplectiformes  ou  ictus,  laissant 
après  elles  des  paralysies  qui  persistent  dans  quelques  cas,  mais  qui, 
le  plus  souvent,  s'atténuent  au  point  de  disparaître  même  complè- 
tement. Ces  accidents  arrivent  déjà  à  la  première  phase  de  la  maladie, 
et  c'est  à  une  attaque  que  certains  malades  font  remonter  le  début 
de  leur  affection;  cependant,  si  on  les  interroge  avec  soin,  il  est 
possible  de  vérifier  qu'elle  remonte  à  une  époque  antérieure.  Il  est 
j»robable  que  la  cause  la  plus  habituelle  des  attaques  apoplectiformes 
est  une  hémorragie  (Lancereaux),  et  cette  hypothèse  est  d'autant 
plus  justifiée  que  certains  gliomes  sont  des  tumeurs  riches  en  vais- 
seaux dont  la  paroi  est  elle-même  très  altérée.  On  pourrait  encore 
expli(iuer  ces  aggravations  par  des  variations  brusques  de  pression 
du  liquide  contenu  dans  la  cavité  ou  par  des  œdèmes  passagers. 

La  guérison  n'est  considérée  comme  possible  i|ue  par  Roth;  la 
plupart  des  auteurs  s'accordent  pour  regarder  la  syringomyélie 
comme  une  maladie  incurable.  La  mort  peut  être  la  conséquence 
soit  des  troubles  vésicaux  qui  se  compliquent  un  jour  ou  l'autre  de 
cystite,  puis  de  pyélo-néphrite,  soit  de  la  propagation  de  la  lésion 
aux  noyaux  bulljaires  (W'eslphal,  Simon,  Leyden,  Schultze,  Eickholt, 
Stadelmann)  ou  de  la  destruction  des  cellules  d'origine  des  nerfs 
phréniques;  dans  ce  cas,  la  mort  subite  esta  redouter.  Ailleurs  la 
mort  est  la  conséquence  mêine  des  progrès  du  processus  morbide 
al)Oulissant  à  la  cachexie  et  aux  escarres. 

Mais  la  mort  survient   dans  la  grande  majorité  des  cas  au  cours 
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d'une  maladie  intercurrente,  la  tuberculose,  la  pneumonie,  la  fièvre 
typhoïde,  la  variole,  l'érysipèle.  L'organisme,  privé  en  partie  de  son 
trophisme  nerveux,  résiste  moins  bien  aux  agents  microbiens  et 
à  leurs  toxines,  et  succombe  sous  le  coup  de  leur  double  intervention. 
Dans  certains  cas,  des  malades  peuvent  cependant  atteindre  un 
âge  avancé,  et  nous  avons  observé  un  septuagénaire  chez  lequel  la 
syringomyélie  avait  commencé  aux  environs  de  la  vingtième  année 

—  le  malade  se  brûlait  sans  le  sentir  —  et  qui,  complètement  privé 
de  l'usage  de  ses  membres  supérieurs,  avait,  avec  un  état  général 
parfait,  conservé  intact  l'usage  de  ses  membres  inférieurs. 

En  résumé,  le  pronostic  est  moins  grave  dans  la  syringomyélie 
que  dans  beaucoup  d'autres  atïeclions  nerveuses,  à  cause  des  rémis- 
sions, des  arrêts  et  des  améliorations  possibles;  les  troubles  bulbaires- 
et  sphinctériens,  par  les  complications  qu'ils  sont  susceptibles 
dentraîner,  sont  particulièrement  d'un  fâcheux  présage. 

FORMES  ET  DIAGNOSTIC.  —  Dans  sa  forme  classique  d'atrophie 
musculaire  type  Aran-Duchenne,  associée  à  la  dissociation  de  la  sen- 
sibilité, à  la  cypho-scoliose,  à  l'exagération  des  réflexes  des  membres 
inférieurs,  aux  troubles  trophiques,  le  diagnostic  delà  syringomyélie 
est  chose  facile.  Mais  les  symptômes  ne  sont  pas  toujours  au  com- 
plet et  la  syringomyélie  est  assez  polymorphe  dans  son  évolution  cli- 
nique; c'est  pourquoi  il  est  indispensable  d'en  décrire  les  principaux 
aspects  et  de  donner,  à  propos  de  chacun  d'eux,  les  éléments  de 
diagnostic  avec  les  affections  qu'elle  simule  le  mieux.  11  est  indispen- 
sable, d'autre  part,  de  rappeler  ici  que  la  dissociation  de  la  sensibilité, 
l'un  des  symptômes  les  plus  caractéristiques  de  la  syringomyélie, 
n'appartient  pas  exclusivement  à  cette  affection.  En  dehors  de 
l'hématomyélie,  on  peut  la  rencontrer  également  dans  la  compression 
de  la  moelle,  dans  la  myélomalacie  par  arlérile  syphilitique,  dans  le 
tabès,  dans  certaines  névrites  périphériques,  la  lèpre,  la  maladie  de 
Morvan,  l'hystérie  même,  mais  dans  ces  différents  cas,  et  sauf  dans 
l'hématomyélie,  elle  est  rarement  aussi  pure  que  dans  la  syringomyélie. 

I.  —  L'atrophie  iiiuseiilaire  est  le  symptôme  prédominant. 

—  1  "  Elle  peut  présenter  la  même  évolution  el  la  même  topographie 
que  dans  la  maladie  dWran-Duchenne,  et  c'est  ainsi  qu'elle  se  présente 
dans  la  grande  majorité  des  cas  :  elle  débute  par  les  muscles  des 
mains,  les  interosseux,  les  muscles  de  l'éminence  thénar  ou  hypo- 
thénar,  pour  envahir  ensuite  les  muscles  des  avant-bras  et  des  bras. 

La  maladie  dWran-Duchenne  ou  poliomyélite  chronique  s'en  dis- 
tingue par  l'absence  de  tout  trouble  de  la  sensibilité  et,  partant,  de 
la  dissociation  syringomyélique  :  celle-ci  peut  être  très  limitée  dans 
la  syringomyélie;  au  début,  il  faut  la  chercher  avec  grand  soin,  on 
la  retrouve  alors  occupant  une  bande  longitudinale  limitée  aux  deux 
derniers  doigts,  à  la  face  interne  de  lavant-bras  et  du  bras.  D'autres 
fois,  c'est  sur  la  face  externe  du  membre  supérieur  que  cette  disso- 
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cialion  existe.  En  outre,  les  réflexes  patellaires  et  achilléens  sont 
faibles  ou  aholis  dans  la  poliomyélite  chronique,  exagérés  dans  la 
«yringomyélic. 

Les   névrites   (Inrigine   lo.virjiw    ou  infeclieiise  ont   une  évolution 

plus  rapide,  les  réflexes 
sont  abolis,  la  sensibilité 
est  affaiblie  dans  tous 
ses  modes  et  cet  afTai- 
blissemenl  diminue  pro- 
gressivement de  la  péri- 
phérie vers  la  racine  des 

membres,    l'atrophie 
musculaire  et  la  paraly- 
sie sont  plus  généralisées 
d'emblée.     Les    masses 
musculaires  et  les  troncs 
nerveux  sont  douloureux 
à  la  pression.  Enfin,  dans 
lasyringomyélie,  la  topo- 
graphie de  l'atrophie  est 
radiculaire.  cequi n'exis- 
te pas  dans  les  névrites. 
Lorsque     la     névrite 
n'atteint  qu'un  seul  nerf, 
tel  que  le  cubital  ou  le 
médian,     le     diagnostic 
est  plus  délicat,  surtout 
si  elle  a  une  allure  lente  : 
l'abolition  des  réflexes, 
l'absence  de  dissociation 
de  la  sensibilité  et  la  to- 
pographie   des  troubles 
sensilifs  qui  sont  exacte- 
ment limités  au  territoire 
innervé  par  le  nerf  ma- 
lade,   lèveront    tous  les 
doutes.  Dans  la  syringo- 
myélie,  en  elïet,  la  topo- 
graphie  de  l'anesthésie 
étant,  nous  le  répétons, 
toujours   radiculaire. 
■n'est    par  conséquent  jamais    absolument  limitée  à  la  distribution 
périphérique  d'un  tronc  nerveux. 

•2"  L'alrophie  musculaire  peut  avoir  la  même  distribution  que  dans 
la  mi/opathie  atrophiquc  progressive  :  c'est  la  syringomyélie  à  type 


Fi"'.  225.—  Syringoinyi'lie,  lypc  scapul.j-liunu'ral 
r  début  tardif.  —  Dissociation  de  la  sensibilitt;- 
sur  les  membres  supérieurs  et  le  tronc.  Abo- 
lition des  réflexes  olécraniens.  Exaspération 
des  réflexes  patellaires.  Ici  la  topOi,'raphie  de 
l'atrophie  est  très  nettement  radiculaire  (V"-  et 
Vie  paires  cervicales)  (Bicctrc,  1894). 
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-scapulo-huméral   (Roth,   Schlesinger,  iJejerine   et   André-Thomas), 
forme  relativement  rare  (fig.  2-25  et  226). 

Le  diagnostic  ne  souffre  de  difficulté  que  lorsque  les  troubles  de  la 
sensibilité  font  défaut  (Dejerineet  Amlré-Thomas),  ce  qui  est  d'ailleurs 
exceptionnel.  Cependant  la  myopathie  débute  généralement  plus  tôt, 
les  contractions  i\- 
brillaires  y  font  dé- 
faut, elle  est  plus 
symétrique.  Lorsque, 
dans  la  syringomyé- 
lie,  l'atrophie  muscu  - 
laire  envahit  d'abord 
les  muscles  de  la 
racine  des  membres 
supérieurs,  les  trou- 
bles bulbaires  sont 
sou  vent  plus  précoces 
et  l'association  de 
symptômes  bulbaires 
à  l'atrophie  scapulo- 
humérale  permettra 
d'éliminer  la  myo- 
pathie primitive. 

3°  Les  premiers 
symptômes  de  la  sy- 
ringomyélie  peuvent 
apparaître  dans  les 
membres  inférieurs  : 
<:'est  la  syringomyélie 
à  type  dorso-lom- 
baire,  forme  à  peu 
prèsaussi  rare  que  la 
précédente. 

La  paralysie  et  l'a- 
trophie frappent  sur- 
tout les   muscles  de 
la  racine    des  mem- 
bres (les  adducteurs, 
les    muscles    exten- 
seurs de  la  jambe   sur  la    cuisse    et    les     muscles   péroniers\    Les 
réflexes  sont  parfois  exagérés   et  il  existe   alors  de   la  contracture 
•et  de  la  trépidation  épileptoïde.   Le  fonctionnement  des  sphincters 
est  également  altéré. 

Le  diagnostic  avec  la  paraplégie  par  le  mal  de  Pott,  par  méningo- 
myélite  syphilitique,  par  tumeurs  de  la  moelle  ou  des  méninges  peut 


Fi 


226.  —  Atrophie  musculaire,  type  scapulo- 
fiuméral,  dans  la  syrinsromyélic.  —  Même  malade 
qu'à  la  figure  précédente. 
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présenter  quelques  difficultés,  d'autant  plusquelasyringomyélie  peut 
donner  lieu  comme  ces  atîections  quoique  plus  rarement,  il  est  vrai) 
à  des  douleurs  on  ceinture  et  à  dos  dysosthésies  dans  les  membres 
inférieurs.  D'autre  part,  la  dissociation  de  la  sensibilité  a  été  signalée 
par  plusieurs  auteurs  au  cours  de  la  compression  de  la  moelle,  de  la 
inéningo-myélile  syphilitique;  mais  elle  ne  s'y  présente  pas  ordinai- 
rement avec  autant  de  netteté  et  est  moins  persistante  que  <lans  la 
syringomyélie.  Il  faudra  s'appuyer  surtout  sur  la  toj)ographie 
des  troubles  sensilifs  et  de  l'atrophie  musculaire  qui,  dans  la  syrin- 
gomyélie, présentent  l(^  type  radiculaire.  Il  faudra  aussi  tenir  compte 
du  mode  de  début  et  de  l'évolution.  Enfin,  la  gibbosité  du  mal  de 
Pott  nesera pas  confondue  aveclacypho-scoliose  de  la  syringomyélie. 

II.  —  Syriiij*-oniyélîo  à  forme  do  sclérose  latérale  ainyo- 
trophique.  —  L'atrophie  musculaire  se  complique  de  contracture  des 
(|uàtre  membres  avec  ou  sans  symptômes  bulbaires  et  peut  revêtir  le 
syndrome  clini(iue  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique  :  si/ringo- 
inijélie  à  forme  de  sclérose  latérale  amijolrophiqiie. 

La  sclérose  latérale  amyotrophique  est  facile  à  reconnaître  :  elle 
a  d'ordinaire  une  évolution  plus  rapide,  l'atrophie  se  généralise  en 
peu  de  temps  aux  quatre  membres,  en  débutant  par  les  extrémités  ; 
enfin  il  n'existe  jamais  de  troubles  de  la  sensibilité.  Lorsque  la  sclé- 
rose latérale  amyotrophique  se  termine  par  la  paralysie  glosso-labio- 
laryngée,  ou  si  elle  débute  par  elle,  les  muscles  innervés  par  le  facial 
inférieur,  par  l'hypoglosse,  par  le  spinal,  par  le  trijumeau,  sont  pris 
symétriquement  :  le  plus  souvent,  c'est  le  contraire  qui  a  lieu  dans  la 
syringomyélie. 

III.  —  Le  syinptôiiie  prédominant  est  une  contracture 
extrême  des  quatre  membres.  —  Les  doigts  sont  plus  ou  moins 
repliés  dans  la  paume  delà  main  et  ne  peuvent  être  redressés  ;  parfois 
même  les  ongles  pénètrent  dans  les  chairs;  souvent  l'une  ou  l'autre 
main  présente  l'attitude  dite  de  prédicateur   fig.  "227).  Le  pouce  et 

'index  conservent  chez  quelques  malades  une  certaine  mobilité 
((luillain  .  Les  avant-bras  sont  contractures  à  angle  droit  sur  les 
bras,  les  bras  ne  peuvent  être  écartés  du  tronc.  Les  orteils  ont  leurs 
deux  premières  phalanges  en  flexion  plantaire  exagérée,  la  phalange 
unguéale  du  gros  orteil  étant  en  flexion  dorsale,  les  pieds  sont  en 
extension  forcée  sur  les  jandtes.  les  cuisses  sont  difficilement  écartées. 
Le  malade,  immobilisé  dans  le  décubitus  dorsal,  est  impotent  des 
quatre  membres  ;  dans  (|uel(iues  cas,  la  tète  et  le  cou  sont  immobi- 
lisés sur  le  tronc. 

Le  diagnostic  doit  être  fait  tout  d'abord  avec  la  sclérose  en  plaques. 

Dans  la  sclérose  en  plaques,  sans  être  rares,  les  troubles  de  la 
sensibilité  sont  de  nature  et  de  topographie  très  variées  et  générale- 
ment peu  intenses;  la  dissociation  syringomyélique  fait  défaut. 

11  nous  reste  maintenant  à  discuter  le  diaiïuostic  entre  la  svrin- 
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gomyélie  avec  contracture  des  quatre  membres  et  la  pachijméningite 
cervicale  hypertrophique  (Gull,  Charcot  et  JofTroy).  Les  caractères 
assignés  à  celte  dernière  affection  par  Charcot  et  Joffroy  en  1873,  à 
savoir  :  la  raideur  des  quatre  membres  etde  la  nuque,  la  main  dite  de 
prédicateur {^\^.  213,  215,  227),  les  douleurs  du  cou  et  des  épaules, 
ont  été  rencontrés  chez  des  syringomyéliques  sans  aucune  lésion 
dure-mérienne  d'une  part;  et  d'autre  part,  la  moelle  épinière  des 
malades  observés  par  Gull,  Charcot  et  JolTroy  présentait,  outre  une 
pachyméningite,  les  lésions  de  la  syringomyélie. 

Aussi  faut-il,  à  notre  avis,  donner  une  autre  interprétation  à  ces 
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Fig.  227.  —  Déformation  des  mains  (à  droite,  main  de  prédicateur^  dans  un  cas  de 
syringomyélie  avec  contracture  excessive  des  quatre  membres,  du  tronc  et  de  la 
nuque  (Bicêtre,  1888).  A  l'autopsie,  il  n'existait  pas  de  pachyméningite  (Voy.  Thèse 
de  Glillain,  1902,  cas  Charr...,  observation  V). 


cas,  et  considérer  ces  malades  comme  ayant  été  atteints  de  syringo- 
myélie compliquée  de  pachyméningite.  !Mais,  et  nous  insistons  sur 
cette  particularité,  la  présence  ou  l'absence  de  la  pachyméningite  ne 
changent  en  rien  la  symptomatologie  objective  qui  est  celle  de  la 
syringomyélie.  La  main  dite  de  prédicateur  est  en  effet  commune 
dans  cette  dernière  affection,  et  la  contracture  des  quatre  membres^ 
du  tronc  etde  la  nuque  s'y  rencontre  en  l'absence  de  toute  lésion  de 
la  dure-mère. 

La  symptomatologie  de  la  pachyméningite  cervicale  doit  donc  être 
revisée,  car,  dans  les  cas  où  elle  existe  seule,  le  tableau  clinique, 
d'après  les  faits  qu'il  nous  a  été  donné  d'observer,  est  celui  que  l'on 
rencontre  dans  les  cas  de  compression  de  la  moelle  épinière,  à  savoir  : 
pseudo-névralgies,  parésie  légère  des  quatre  membres  avec  contrac- 
ture marquée,  exagération  des  rétlexes  tendineux,  troubles  de  la 
sensibilité,  souvent  sans  dissociation  syringomyélique,  absence 
de  main  de  prédicateur. 

Ajoutons  enfin  que,  lorsque  la  syringomyélie  se  complique  de 
pachyméningite,  son  évolution  est  habituellement  précipitée,  l'atro- 
phie est  plus  rapidement  envahissante,  les  troubles  sphinctériens  et 
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les  troubles  Irophiques  plus  précoces,  les  anesthésies  plus  intenses, 
^a  durée  de  la  maladie  est  plus  courte  et  la  mort  survient  au  milieu 
des  (roubles  bulbaires  ou  des  infections  secondaires  aux   escarres. 

IV.  —  Les  trouhN'S  trophîqiics  sont  plus  prononces  que 
les  autres  symptômes  ou  existent  seuls  pendant  une  plus 
ou  moins  longue  durée  de  l'évolution  —  La  syringomyélie  pré- 
sente de  grandes  analogies  avec  la  lèpre  el  le  panaris  analgésique  ou 
maladie  de  Morvan. 

La  lèpre^  en  effet,  dans  sa  forme  anesthésique,  est  caractérisée 
cliniquementpar  de  l'atrophie  musculaire,  des  troubles  de  la  sensibi- 
lité et  des  troubles  Irophiques. 

Cependant,  les  troubles  sensitifs  différent  dans  les  deux  cas.  Dans 
la  lèpre,  ils  relèvent  d'une  altération  névritique:  le  plus  souvent  la 
sensibilité  tactile  est  touchée  en  même  temps  que  les  autres  modes  de 
la  sensibilité  ;  la  dissociation  syringomyélique  fait  donc  généralement 
défaut,  ou  elle  ne  s'observe  guère  qu'au  niveau  des  macules  lépreuses  ; 
«nfin  la  distribution  des  troubles  sensitifs  est  très  irrégulière,  tantôt 
limitée  au  territoire  d'un  nerf  périphérique,  tantôt  diminuant  d'in- 
tensité de  Textrémilé  des  membres  vers  leur  racine,  tantôt  eniin 
alFectant  une  topographie  segmentaire  (Dejerine),  contrairement  à  ce 
qu'on  observe  dans  la  syringomyélie,  où  elle  est  toujours  radiculaire. 

Par  contre,  l'atrophie  musculaire  de  la  lèpre  peut  se  cantonner  plus 
ou  moins  longtemps  dans  les  muscles  de  la  main  et  réaliser  l'aspect 
de  la  main  syringomyélique;  de  même,  lorsque  les  troubles  Irophiques 
sont  limités  à  la  dernière  phalange  des  doigts,  la  main  prend  l'aspect 
de  la  main  de  Morvan.  Mais  dans  la  syringomyélie  les  troubles  Iro- 
phiques n'atteignent  jamais  le  degré  d'intensité  des  mutilations 
lépreuses,  surtout  aux  membres  inférieurs  qui  sont  le  plus  souvent 
épargnés  ;  l'absence  de  scoliose,  la  fréquence  de  l'atrophie  musculaire 
des  membres  inférieurs,  l'état  des  réilexes  patellaires  et  achilléens, 
qui  sont  normaux,  diminués  ou  abolis,  mais  jamais  exagérés,  l'exis- 
tence de  névromes  sur  le  trajet  des  nerfs,  sont  en  faveur  de  la  lèpre . 
Un  pseudo-état  moniliforme  des  nerfs  a  été  néanmoins  signalé  dan>- 
la  syringomyélie  ;  dans  le  cas  rapporté  par  Sainton.  il  était  dû  à  la 
présence  de  petits  ganglions  lymphatiques  sur  le  trajet  du  nerf  cubi- 
tal ;  mais  c'est  là  une  coïncidence  fort  rare. 

Lorsque  le  masque  lépreux,  la  diplégie  faciale  et  la  chute  des  sour- 
cils et  des  cils  existent,  l'erreursera  encore  moins  facilement  commise. 
Ilestcependantdes  cas  dans  lesquels  la  distinction  des  deux  alTections 
est  pour  ainsi  dire  impossible  (ChaulVard,  Pitres  et  Sabrazès  ,  et  quel- 
quefois ce  n'est  pas  tant  dans  l'analyse  méthodique  des  accidents  ner- 
veux que  dans  des  notions  accessoires,  une  lèpre  tuberculeuse  anté- 
rieure, ou  les  notions  étiologiques  que  les  éléments  de  iliagnostic  ont 
été  puisés.  L'examen  du  sang  peut  fournir  une  indication  importante  : 
le  sang  des  lépreux  contient  en  effet  des  cellules  éosinophiles,  tandis 
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queceséléments  font  défaut  dans  la  syringomyélie  (Sicard  elGuillain). 

Par  contre,  lexamen  cytologique  du  liquide  céphalo-rachidien  ne 
sera  pas  d'un  grand  secours  :  dans  cinq  cas  de  syringomyélie,  il  a 
donné  à  Sicard  des  résultats  négatifs. 

L'identification  de  la  lèpre  et  de  la  syringomyélie  a  été  soutenue 
par  Zambaco,  qui  s'est  appuyé  sur  les  seules  données  cliniques  ;  mais 
il  est  reconnu  que  ce  sont  deux  affections  différentes,  et  les  cas 
dans  lesquels  les  bacilles  lépreux  ont  été  retrouvés  dans  la  cavité 
syringomyélique  (Souza  Martins,  Camara,  Pestana  et  Bettencourt) 
doivent  être  considérés  comme  de  pures  coïncidences. 

Le  panaris  analgésique,  ou  maladie  de  Morran,  est  mieux  connu 
par  son  évolution  clinique  que  par  son  origine  et  sa  nature  :  l'appari- 
tion de  nombreux  panaris  indolores  sur  la  dernière  phalange  des 
doigts  en  est  le  symptôme  le  plus  typique.  Il  est  impossible  de  diffé- 
rencier ces  troubles  trophiques  de  ceux  qui  se  développent  au  cours 
de  la  syringomyélie,  si  ce  n'est  qu'ils  sont  constants  dans  la  maladie 
de  Morvan;  mais  il  faut  se  rappeler  qu'il  est  des  observations  de 
syringomyélie  dans  lesquelles  les  panaris  analgésiques  et  les  troubles 
trophiques  furent  les  seuls  symptômes  du  début,  se  localisant 
d'abord  sur  une  main  commedans  la  maladie  de  Morvan,  ets'étendant 
ensuite  à  l'autre;  l'atrophie  musculaire  était  à  peine  appréciable  ou 
même  nulle  (fig.  220  et  221)  :  dans  de  pareils  cas,  l'examen  soigneux 
de  la  sensibilité  sera  d'un  réel  secours  ;  en  effet,  dans  la  maladie  de 
Morvan,  la  sensibilité  tactile  est  prise  en  même  temps  que  les  sensibi- 
lités thermique  et  douloureuse,  et  les  troubles  sensitifs  y  sont  distri- 
bués comme  dans  les  névrites  périphériques,  c'est-à-dire  s'atténuant 
depuis  l'extrémité  des  membres  jusqu'à  la  racine. 

L'identification  de  la  maladie  de  Morvan  et  de  la  syringomyélie  a 
été  faite  par  quelques  auteurs  (Joffroy  et  Achard)  ;  —  la  maladie  de 
Morvan  serait  une  syringomyélie  dont  la  symptomatologie  spéciale 
est  due  à  la  destruction  des  centres  médullaires  en  rapport  avec  la 
nutrition  des  téguments,  des  os  et  des  extrémités  du  membre  supérieur  ; 
—  elle  a  été  repoussée  parCharcot,  Morvan  et  par  l'un  de  nous  (Deje- 
rine).  Le  nombre  de  panaris  analgésiques  observés  par  Morvan  dans 
la  région  où  il  pratiquait  est  en  effet  beaucoup  trop  considérable 
pour  relever  de  la  syringomyélie.  Au  contraire,  l'hypothèse  d'une 
névrite  de  cause  toxique  ou  infectieuse  —  peut-être  même  s'agit-il 
tout  simplement  de  lèpre  —  cadre  beaucoup  mieux  avec  ce  fait  que- 
la  maladie  de  Morvan  est  cantonnée  dans  certaines  régions. 

En  d'autres  termes,  pour  nous,  il  n'y  a  pas  une  syringomyélie  type 
Morvan,  mais  bien  une  syringomyélie  avec  panaris  dune  part  et, 
d'autre  part,  constituant  une  affection  qui  n'a  rien  à  voir  avec  la 
syringomyélie,  il  existe  un  panaris  analgésique  ou  maladie  de  Morvan. 

Lorsque  la  syringomyélie  débute  par  les  troubles  trophiques,  leur 
origine  réelle  peut  être  méconnue  ;  le  pemphigus,  le  syndrome  de 


4'.6     DHJI-RI.M'  I;T  THOMAS.  —  MALADIES  Di;  LA  MOELLI-  ÉPINIÈRË. 

Raynaud,  lesostéoarlhropalhies  ne  sont  pas  rapportés  à  leur  véritable 
cause;  mais  l'examen  de  la  sensibilitéel  l'évolution  des  troubles  tro- 
phiques  eux-mêmes  lèveront  rapidement  les  doutes. 

La  cheiromégalie  ne  sera  pas  confondue  avec  la  main  de  l'acromé- 
galique.  Chez  le  syrin^j^omyélique,  l'hypertrophie  ne  porte  pas  égale- 
ment sur  tous  les  doigts,  l'augmentation  volumétrique  des  os  est 
irrégulière  ou  nulle,  les  doigts  sont  déformés,  la  peau  est  le  siège  de 
fissures,  de  crevasses,  de  callosités  ;  l'atrophie  musculaire  et  la  con- 
tracture sont  habituelles. 

V.  —  Syriiig-oinycllciinllatci'ale.  —  Les  cavités  exactement  limi- 
tées à  une  moitié  de  la  moelle  sur  toute  sa  hauteur  sontexceptionnelles: 
on  observe  plus  souvent  des  syringomyéliesà  prédominance  unilaté- 
ralequedessyringomyélies  unilatérales  proprementdites, comme  dan.s 
le  cas  rapporté  par  Dejerine  et  Soltas  fig.  216  et  "229).  Dans  cedernier 
cas,  les  troubles  de  la  sensibilité  et  l'atrophie  musculaire  prédomi- 
naientdebeaucoupdans  le  membre  supérieur  du  côtéde  la  lésion  ;  sur 
tout  le  reste  du  corps,  la  sensibilité  thermique  était  diminuée,  la  sen- 
sibilité douloureuse  était  intacte;  c'est  à  la  région  cervicale  que  la 
cavité  atteignait  son  plus  grand  diamètre;  àce  niveau, elle  comprimait 
légèrement  la  base  de  la  corne  antérieure  de  l'autre  côté. 

VI.  —  Associations  morbides.  —  Les  associations  les  plus  fré- 
quentes sont  celles  de  l'hystérie  et  du  tabès  (Charcot,  Asmus). 

Le  diagnostic  de  l'hystérie  est,  dans  ce  cas.  trop  facile  à  faire  pour 
qu'il  soit  utile  d'y  insister. 

Dans  (}uelques  cas  de  syringomyélie,  on  retrouve  des  symi)tômes 
qui  lui  sont  communs  avec  le  tabès,  en  particulier  un  peu  d'incerti- 
tude ou  d'incoordination  des  membres  supérieurs  ;  l'analogie  est 
encore  plus  grande  lorsipi'il  existe  des  troubles  génito-urinaires  et 
bulbaires  :  outre  que  dans  le  tabès  la  dissociation  de  la  sensibilité  est 
rare,  les  douleurs  fulgurantes,  le  signe  de  Romberg  et  surtout  le 
signe  d'Argyll-Robertson  et  le  signe  de  Weslphal  permettent  d'éviter 
la  confusion.  Lorsque  le  tabès  s'associe  h  la  syringomyélie  (Eisen- 
lohr,  Nonne,  Schlesinger),  le  signe  de  Westphal  pçul  faire  défaut  et 
c'est  surtout  sur  le  signe  d'Argyll-Robertson,  sur  le  signe  de  Romberg, 
sur  rincoordination,  sur  l'altération  très  grande  de  tous  les  modes  d(^ 
la  sensibilité  qu'on  s'appuiera  pour  dépister  la  coexistence  des  deux 
affections.  Les  symptômes  labétiquessont  plus  marqués  aux  membres 
inférieurs,  les  symptômes  syringomyéliques  aux  membres  supérieurs. 

D'autres  associations  morbides  ont  été  plus  rarement  signalées  et 
ont  moins  d'importance  :  ce  sont  la  maladie  de  Rasedow  (Jotïroy  et 
Achard),  la  paralysie  générale  (Furstneret  Zacher,  Kôberlein,CarroI. 
Gianelli,  Popow,  Oppenheim,  etc.),  les  myélites,  enfin  l'épilepsie,  la 
chorée  ;  ce  sont  là  des  observations  isolées  et  des  coïncidences  dont 
on  ne  saurait  tirer  aucun  parti  pour  dégager  une  notion  étiologique 
quelconque. 
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Le  siège  et  l'élendue  des  lésions  dans  la  syringomyélie  sont  assez 
difficiles  à  préciser  en  clinique,  mais  il  est  possible  de  se  rapprocher 
exactement  de  la  réalité,  en  relevant  avec  le  plus  grand  soin  la  topo- 
graphie des  troubles  sensitifs  et  de  l'atrophie  musculaire. 

En  comparant  soigneusement  cette  topographie  avec  la  distri- 
bution sensitive  et  motrice  des  racines  médullaires  à  l'état  normal, 
on  arrivera  à  reconnaître  la  région  dans  laquelle  existe  non  pas 
la  lésion,  —  qui  en  général  occupe  presque  toute  la  hauteur  de  la 
moelle,  —  mais  bien  la  région  où  cette  lésion  a  pris  le  plus  d'extension. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE .  —  La  présence  d'une  ou  de  plusieurs 
cavités  dans  la  moelle  est  considérée  généralement  comme  la  lésion 
caractéristique  de  la  syringomyélie  ;  cependant  un  grand  nombre 
d'auteurs  ne  font  pas  rentrer  dans  la  syringomyélie  les  cas  dans  les- 
quels la  cavité  n'est  autre  qu'une  dilatation  du  canal  épendymaire, 
c'est-à-dire  l'hydromyélie.  Comme  l'accord  n'est  pas  encore  fait  à 
l'heure  actuelle  sur  les  rapports  de  l'hydromyélie  et  de  la  syringo- 
myélie, nous  décrirons  ces  deux  formes  dans  le  même  chapitre. 
L'hématomyélie  produit  également  des  cavités  dans  la  substance 
grise  de  la  moelle;  elle  a  étédécrite  ailleurs, parce  qu'elle  est  univer- 
sellement reconnue  comme  une  atïection  différente  de  la  syringo- 
myélie. 

Examen  macroscopique.  —  L'ouverture  du  canal  rachidien 
offre  parfois  quelques  difficultés  lorsque  la  déviation  du  rachis 
(cypho-scoliose)  est  très  accentuée.  Il  n'existe  pas  habituellement  de 
lésions  des  vertèbres,  le  canal  dure-mérien  est  sain,  à  moins  que  la 
syringomyélie  ne  soit  compliquée  de  pachyméningite  cervicale  hyper- 
trophique,  auquel  cas  il  est  impossible  de  séparer  les  méninges 
rachidiennes  sur  une  plus  ou  moins  longue  étendue  de  la  moelle 
cervico-dorsale. 

Les  méninges  molles  sont  quelquefois  légèrement  épaissies.  La 
moelle  cervico-dorsale  est  déformée  et  aplatie  dans  presque  toute  son 
étendue:  c'estlàd'ailleurs  que  prédominent  les  lésions;  le  sillon  médian 
postérieur  plus  profond  lui  donne  un  aspect  cannelé  ;  on  a  comparé  la 
moelle  ainsi  déformée  aux  canons  d'un  fusil  double.  La  surface  de  la 
moelle  a  conservé  sa  coloration  blanchâtre;  suivant  les  cas,  il  existe 
des  taches  grisâtres  au  niveau  des  cordons  postérieurs  et  des  cordons 
latéraux,  indices  de  la  dégénérescence  secondaire.  Dans  les  régions 
dorsale  inférieure  et  lombaire,  la  moelle  reprend  le  plus  souvent  sa 
forme  arrondie  ;  elle  présente  à  ce  niveau  une  grande  résistance  au 
palper  et  donne  parfois  la  sensation  d'une  tige  introduite  dans  sa 
partie  centrale,  alors  que  la  consistance  de  la  région  cervico-dorsale 
est  très  diminuée  et  que,  par  une  faible  pression,  l'organe  s'aplatit 
sous  le  doigt.  Ce  n'est  cependant  pas  une  règle  absolue;  quelquefois 
la  cavité  occupe  toute  la  hauteur  de  la  région  dorsale  et  les  étages 
supérieurs  du  renflement  lombaire. 


Vis    i)i:ji-:ni.\i;  i;ttiio.ma.s.  — >[Ai.Ai)iii:s  de  la  moelle  epimerk. 

Si,  sur  la  moelle  extraite  du  canal  l'acliidieii,  on  pratique  à  diverses 
hauteurs  des  coupes  perpendiculaires  à  Taxe,  on  constate,  à  la  région 
cervicale  et  dorsale,  l'existence  tl'une  cavité  de  forme  variable,  soit 
unique,  soit  multiple,  symétrique  ou  asymétrique,  presque  toujours 
centrale  ifig.  •228etîî3j  ,  rarement  latérale (fig.  "230),  uni- ou  bilatérale 
(fig.  229),  sectionnant  presque  complètement  la  moelle  en  deux  suivant 
son  diamètre  transversal  ;  vers  la  région  dorsale  inférieure,  la  cavité 
diminue  progressivement  et  d'ordinaire  disparaît  complètement  à  la 
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Fig.  '-!2S.  —  Cavité  s^iingoinjélique  due  à  un  j^liume.  Coupe  transversale  de  la 
moelle  à  la  région  dorsale  supérieure.  Coloration  i)ar  la  méthode  de  Weigert-Pal 
et  le  picrocarniin.  —  Le  canal  épendyniaire  fait  défaut  et  la  cavité  syringo- 
niyélique  paraît  s'être  développée  à  ses  dépens  :  elle  est  tapissée  par  endroits  de 
cellules  épendymaires.  Les  cornes  antérieures  (ca)  et  postérieures  (cp;  sont  com- 
primées et  refoulées.  Les  cordons  postéiieurs  et  surtout  les  faisceaux  de  Goll  sont 
dégénérés.  Les  faisceaux  pyramidaux  croisés  {Fpyc)  et  cérébelleux  directs  sont 
totalement  dégénérés.  Les  cordons  antéro-latéraux  sont  partiellement  dégénérés 
autour  de  la  corne  antérieure;  malgré  cela,  celle-ci  est  délimitée  par  une  fine 
bordure  de  fibres  saines  représentant  des  fibres  d'association  à  très  court  trajet. 
Dans  ce  cas,  le  gliomc,  aux  dépens  duquel  s'était  constituée  la  cavité  syringo- 
myélique,  cessait  d'être  excavé  au  niveau  de  la  région  lombaire. 


région  lombaire  ou  sacrée.  On  l'a  vue  cependant  se  prolonger  jusqu'à 
l'extrémité  inférieure  du  cône  terminal.  En  haut,  la  cavité  s'arrête  à 
la  région  cervicale  supérieure  ou  bien  elle  s'ouvre  dans  le  quatrième 
ventricule  ;  elle  s'étend  parfois  encore  plushaut,  jusque  dans  le  bulbe. 
La  région  où  elle  est  le  plus  développée  est  la  région  cervico-dorsale. 

La  cavité  est  ordinairement  unique  (fig.  228),  mais  ilpeuten  exister 
deux  ou  même  davantage,  soitindépendantes  (fig.  229),  soit  commu- 
niquant les  unes  avec  les  autres. 

La  forme  en  est  variable  ;  tantôt  arrondie,  elle  donne  alors  l'illusion 
d'un  canal  épendymaire  dilaté  (fig.  228)  ;  tantôt  linéaire  et  transver- 
sale, elle  prend  l'aspect  d'une  fente  qui  diviserait  la  moelle  en  deux 
moitiés,  l'une  antérieure,  l'autre  postérieure  (fig.  235)  ;  ailleurs  elle  est 
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Fig:.  229.  —  Syring:omyélie  avec  intégrité  de  la  sensibilité.  Coupe  transversale  de  la 
moelle  dorsale  supérieure  (première  racine  dorsale).  Coloration  par  la  métliodc 
de  Weigert-fal.  —  Cavité  bilatérale  occupant  la  coine  postérieure  de  chaque 
coté.  Inléji^rité  de  la  substance  grise  centrale  et  du  canal  de  l'épendynie  Cep).  Déjj^é- 
nérescence  partielle  des  faisceaux  pyi'amidau.v  croisés  due  à  une  intcrniiition 
jjartielle  de  l'entre-croisenient  pyramidal  i)ar  la  cavité.  Dégénérescence  légère 
des  cordons  postérieurs.  [J.  D^jebiine  et  André-Thomas,  Un  cas  de  syringomyélie, 
type  scapulo-huméral  avec  intégrité  de  la  sensibilité,  suivi  d'autopsie  [Hue.  de 
biologie,  10  juillet  1897). J 


Fig.  230.  —  Syringomyélie  unilatérale.  Coupe  transversale  de  la  moelle  ù  la  région 
dorsale  moyenne.  Coloration  par  la  méthode  de  Weigert-Pal.  —  Ici  la  cavité 
est  rigoureusement  limitée  au  coté  gauche  et  ne  dépasse  pas  la  ligne  médiane. 
Elle  a  détruit  en  partie  la  corne  postérieure  et  em|iiète  légèrement  sui-  le  cor- 
don latéral.  Dans  les  coupes  plus  élevées  région  cervicale),  la  cavité  empiète  un 
peu  sur  le  côté  opposé.  [J.  Dkjehine  et  J.  Sottas,  Un  cas  de  syiingomyélie  unila- 
térale, etc.  [Soc.  de  biologie,  23  juillet  1892). J  Cette  préparation  a  été  dessinée  à 
l'envers;  la  cavité  syringumyélique  siège  en  réalité  à  droite. 
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1res  irrégulière,  se  rentlanl  el  se  rétrécissant  successivement,  pre- 
nant ici  la  forme  d'une  fente  transversale  antéro-poslérieure,  là 
celle  d'un  haricot  dont  le  bile  regarde  en  arrière  ou  celle  d'un  sablier 
horizontal;  elle  est  ([uelquefois  encore  plus  irrégulière,  distribuant 
sur  son  trajet  des  diverticules  latéraux  ou  antéro-postérieurs. 

Ses  dimensions  transversales  sont  égalenienttrès  variables,  réduites 
àl  ou  "J  millimètres  sur  certaines  moelles,  atteignant  <>^  H  niilli- 
nièlrcs  sur  d'autres  ;  la  cavité  est  toujours  visible  à  l'œil  nu  ;  suivant 


Fiff.  2;}1.  —  Syringuniyélie.  Coupe  transversale  de  la  moelle  à  la  région  dorsale . 
Coloration  par  le  picrocarmin.  —  (îliome  central  gc)  ayant  comprimé  e(  refoulé 
la  substance  grise,  et  principalement  les  cornes  antérieures  {ca\,  la  colonne  de 
Clarkc  et  la  hase  des  cornes  postérieures  [cp).  Disparition  de  la  ])lupart  des  cel- 
lules des  cornes  antérieures.  Dégénération  du  faisceau  fondamental  antérieur,  du 
faisceau  antéro-latéral  autour  de  la  corne  antérieure  (plus  marquée  à  droite). 
Dégénération  légère  dans  la  zone  du  faisceau  pyramidal  croisé.  Dégénération  des 
faisceaux  de  Goll.  Dégénération  très  légère  des  faisceaux  de  llurdacli.  A  la  région 
cervicale,  ce  gliome  était  creusé  d'une  cavité. 


la  l'orme  qu'elle  atîecte,  son  plus  j^raiid  diamètre  est  ou  lraus\LMsal, 
et  c'est  là  le  cas  de  beaucoup  le  plus  ordinaire,  ou  antéro-postérieur. 

Son  siège  le  plus  fréiiuent  est  dans  la  substance  grise  centrale,  en 
arrière  du  canal  épendymaire,  à  la  place  de  la  commissure  grise, 
qu'elle  détruit  pour  s'agrandir  aux  dépens  des  cordons  et  des  cornes 
|)Ostéricures  ;  dans  certains  cas,  elle  s'étend  si  loin  en  arrière  quelle 
détruit  les  racines  postérieures  à  leur  pénétration  dans  la  moelle.  Elle 
s'agrandit  beaucoup  moins  souvent  aux  dépens  des  cordons  antéro- 
latéraux  ou  des  cornes  antérieures. 

Sa  paroi  est  parfois  tapissée  d'une  membrane  d'aspect  fibreux,  bien 
limitée,  lisse  ou  hérissée  de  papilles  qui  font  saillie.  Elle  contient  un 
liquide  clair  et  transparent,  présentant  les  mêmes  caractères  que  h; 
liquide  céphalo-rachidien. 

Lors(|iie  la  cavité  cesse  au  niveau  de  la  région  dorsale  inférieure 
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ou  plus  haut,  elle  fait  souvent  place  à  un  gliome  implanté  comme  un 
clou  dans  la  substance  grise  centrale  et  de  forme  nettement  arrondie 
(rig.231).  Le  gliome  se  développe  habituellement  en  hauteur  et  souvent 
sur  toute  l'étendue  de  la  moelle;  il  occupe  plus  souvent  la  région  cer- 
vicale, et  se  prolonge  alors  vers  le  bulbe  ou  la  région  dorsale  ;  mais 
il  peut  se  limiter  aussi  à  la  région  lombaire.  Il  est  dur,  grisâtre, 
jaunâtre  ou  brunâtre,  donne  la  sensation  d'une  tige  rigide  enchâssée 
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Fi^.  232.  —  Syriugomyclie.  Coupe  du  hullie.  Coloration  par  la  mélhode  de  W'eifîept- 
Pal.  A  gauclie,  il  existe  un  prolonj;ement  de  la  cavité  médullaire  on  fente  bul- 
baire (/h),  limitée  en  arrière  ])ar  le  faisceau  solitaire  (fs).  la  racine  descendanlc 
du  trijumeau  {RV)  ;  en  avant  et  on  dedans  par  le  noyau  de  Tliypoglosse  (N.  XII) 
et  la  substance  réticulée.  Les  fibres  arcifurmcs  internes  ayant  été  sectionnées 
dans  la  région  située  au-dessous,  il  existe  une  dégénérescence  croisée  du  ruban  de 
Ileil  médian  {Rm).  De  même,  l'entre-croisement  pyramidal  ayant  été  en  partie 
détruit  par  la  cavité,  il  existe  une  dégénérescence  rétrograde  des  tleux  faisceaux 
|)yramidaux  (/^y).  La  disposition  de  la  fente  bulbaire  représentée  sur  cette 
ligure  explique  la  névralgie  rebelle  du  trijumeau  dont  souflrait  le  malade. 
(J.  Dejeiunu  et  AiNDiŒ-TnoMAs,  Soc.  de  biologie,  1.S97,  p,  701.) 


dans  la  moelle,  cl  dans  ((uel([ues  cas  si  peu  adhérent  aux  tissus  envi- 
ronnants qu'il  est  com})lètenienl  énucléablc. 

Examen  microscopique.  —  Comme  le  faisait  prévoir  l'examen 
macroscopique,  la  cavité  siège  immédiatement  en  arrière  du  canal 
central,  au  niveau  de  la  commissure  grise  ;  elle  s'étend  plus  ou  moins 
vers  les  cordons  postérieurs  et  les  cornes  postérieures  jus(|ue  dans 
la  substance  gélatineuse  de  Rolando  ;  elle  se  propage  moins  ordinaire- 
ment dans  la  substance  grise  des  cornes  antérieures,  bien  que  dans 
plus  d'un  cas   celle-ci  soil  réduite  à  une   mince  bande  tapissant  le 
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bord  interne  dos  conlons  anléro-laléraiix.  Lm  eommissure  anlérieure 
est  exceplionnellemenl  alleinle.  Les  cordons  antérieurs  sonl  presf{ue 
loujours  indemnes  ;  les  cordons  latéraux,  principalentienl  au  niveau 
du  faisceau  pyramidal  croisé,  sont  fréquemment  dégénérés.  Dans  le 
Ixilbe,  la  racine  ascendante  du  Irijumeau,  le  noyau  de  l'hypoglosse  el 
lolive  sont  plus  fré(|uemmenl  envahis  que  les  autres  régions,  soit 
par  des  prolongements  gliomateux,  soit  par  des  fentes;  lorsque  la 
cavité  empiète  sur  le  trajet  des  fibres  arciformes  internes,  il  s'ensuit 
une  dégénérescence  du  ruban  de  Heil  médian  du  côté  opposé  (fig.  'l'.il). 
Suivant  que  la  cavité  se  confond  avec  le  canal  central  ou  qu'elle  <'n 
eslindépendante,  elle  prend,  dans  le  premier  cas,  le  nom  dhijclromi/élie, 
dans  le  second  celui  tlesijrinf/omi/élie  :  dans  l'hydromyélie,  la  dilatalion 
du  canal  serait  le  phénomène  primitif  ;  dans  la  syringomyélie,  la 
cavité  serait  secondaire  aune  altération  de  la  substance  grise  (Chiari  . 
Cette  distinction  n'est  pas  si  simple  qu'elle  le  paraît  an  premierabord 
et,  bien  que  l'indépendance  absolue  de  la  syringomyélie  et  du  canal 
épendymaire  ait  été  proclamée  parWestphal  et  Simon,  il  est  d'autres 
auteurs  qui  ont  observé,  sur  une  étendue  plus  ou  moins  grande, 
une  communication  entre  les  deux  cavités;  malgré  cela,  en  tenant 
surtout  compte  de  la  majorité  des  cas,  on  peut  affirmer  <|uc  la  cavité 
syringomyéliquc  est  souvent  indépendante  du  canal  central  sui'  la 
plus  grandes  partii;  de  sa  hauteur. 

Le  canal  central  subit  lui-même  desaltérations,  inconstantes,  il  est 
vrai:  il  est  refoulé  et  déplacé  par  legliome;  il  est  déforméet  dédoublé 
ou  dilal(''  ;  ou  bien  il  subit  de  haut  en  bas  des  irrégularités,  des  alter- 
natives de  dilatation  et  de  rétrécissement  ;  par  places  il  est  obstrué 
par  des  amas  de  cellules  épithéliales  ou  il  disparaît,  éloulTé  par  le 
tissu  névroglique  en  voie  de  prolifération. 

Les  altérations  histologicpies  doivent  être  étudiées  séparément  pour 
le  type  hydromyélie  et  le  type  syringomyélie  (Schlesinger). 

1"  Type  hydromyélie.  —  La  cavité  est  ronde  et  occupe  le  centre 
de  la  moelle. 

a.  Ail  nii'cati  île  la  (Uldhtlion.  —  De  dedans  en  dehors  on  trouve: 
1"  Une  couehe  épithéliale  formée  j^ar  des  cellulesépithéliales  sem- 
blables à  celles  (jui  forment  normalement  la  paroi  du  eanal  ('pendy- 
maire,  limitées  par  un  |»lateau  du  côté  de  la  cavité.  I']lles  lapissenl 
également  les  prolongements  et  les  diverticulesque  le  canal  central 
envoie  dans  les  régions  voisines  ;  parmi  ces  diverlicules,  il  en  est  un 
plus  fréquent  que  les  autres,  qui  se  dirige  en  arrière  en  empiétant 
sur  la  commissure  grise,  sur  les  cordons  et  les  cornes  postérieures, 
et  qui  s'insère  par  une  base  large  sur  le  canal  central  qui  prend  alors 
une  forme  triangulaire  (fig.  'l'SW). 

'!"  Unecouchede  fibrilles  névrogliques  pauvre  en  noyaux  ;  à  la  péri- 
phérie, les  fibrilles  sont  moins  tassées  et  moins  denses  et  se  perdent 
insensiblement  dans  les  tissus  sains;  parmi  les  vaisseaux,  les  uns  sonl 
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dilatés  et  remplis  de  sang,  dautres  ont  leur  lumière  rélrécie,  leur 
paroi  épaissie  a  souvent  un  aspect  hyalin.  Les  altérations  vasculaires 
sont  peu  prononcées  et  inconstantes. 

b.  Au-dessus  et  au  dessous  de  ladila/alion.  —  Il  existe  au  voismage 
du  canal  central  un  assez  grand  nombre  de  cellules  semblables  aux 
cellules  épcndymaires  ;  elles  sonl  particulièremenl  abondantes  entre 
le  canal  central  et  la  commissure  grise,  surtout  immédiatement  au- 
dessousde  la  cavité.  Ace  niveau, lecanal  central estsouventdéforméet 
envoie  de  nombreux  diverlicules,  de  sorte  que,  sur  une  coupe  trans- 
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Fijj;.  233.  —  Cavité  médullaire,  type  hydroiiiyéliquc.  Coupe  transversale  de  la  moelle 
à  la  région  dorsale  inférieui'e.  Coupe  colorée  par  la  méthode  de  Weifrerl-Pal  cl 
parle  carmin.  —  La  cavité  n'est  autre  que  le  canal  épendymaire  (Ceyj)  dilaté.  Llle 
est  limitée  en  avant  par  la  C(jmniis*ure  antérieure  {coa),  en  arrière  par  la  com- 
missure postéiieure  (cop^.  sur  les  côtés  par  les  colonnes  de  Clarke  |cC).  Elle  est 
tapissée  sur  presque  toute  sa  circonférence  par  des  cellules  épendymaires.  Il 
existe  en  outre,  en  dehors  de  cette  couche  cellulaire,  une  végétation  importante 
de  cellules  névrogliques  de  diverses  formes. 

versale,  il  semble  exister  plusieurs  canaux  épendymaires.  Au  voisinage 
de  la  dilatation  apparaissent  d'épais  tractus  conjonclifs  qui  prennent 
Taspect  papillaire.  Les  vaisseaux  ne  commandent  nullement  la  pro- 
lifération épithéliale  ou  fibrillaire,  mais  ils  ont  subi  pour  la  plupart 
les  mêmes  allérations  qu'au  niveau  de  l'hydromyélie. 

2°  Type  syringomyélie.  —  a.  Au  nive  ni  de  la  cavité.  —  De  dedans 
en  dehors,  on  trouve  : 

1°  Une  couche  formée  par  des  faisceaux  se  colorant  mal  au  carmin, 
pauvre  en  noyaux  :  elle  contient  peu  de  cellules  de  Deilers,  les 
vaisseaux  y  sont  rares.  La  couche  interne  est  quelquefois,  et  sur  une 
étendue  assez  restreinte,  tapissée  du  côté  de  la  cavité  par  des  cellules 
épilhéliales  semblables  aux  cellules  épendymaires,  disposées  sur  une 
ou  plusieurs  couches; 
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•2"  Lne  couclio  épaisse  de  lissii  névroglique  fihrillaire.  plus  abon- 
dante en  arrière  qu'en  avant,  prenant  mieux  la  coloration  :  les  noyaux 
sont  parfois  plus  nombreux  et  disposés  en  amas  à  la  périphérie  de 
cette  couche,  tandis  que  dans  la  partie  centrale  ils  sont  rares  et 
disséminés. 

Aux  dépens  de  la  première  couche  se  forment  souvent  des  saillies 
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Fig:.23i.  —  Syi'in{,'omyélie.  Coupe  transversale  de  la  lavilé,  au  niveau  de  la  réj^ion 
dorsale.  Coloration  ])ar  le  picrocarmin.  —  Membrane  ijajjillaire  l'onnée  par  des 
fibrilles  névrojiliques.  Celles  qui  bordent  la  cavité  sont  pales,  peu  colorées  et 
décrivent  des  ondulations.  Celles  qui  occupent  la  partie  centrale  des  papilles 
sont  plus  fortement  colorées,  plus  denses  et  radiées.  J>a  cavité  est  séparée 
de  la  membrane  papillaiie  par  une  couche  de  tissu  liyalin.  En  haut  et  à  droite, 
quelques  vaisseaux  dont  la    paroi    est  épaissie  et  scléreuse. 

déforme  papillaire  (fig.  :23i)dontlesommetestdirigé  versle centre  ;les 
espaces  laissés  libres  entre  elles  et  la  couche  interne  sont  occupés  par 
du  tissu  névroglique  d'apparence  réticulée,  dont  les  mailles  sont 
occupées  en  partie  par  des  résidus  proloplasmiques  [désinlégralion 
granuleuse);  de  même,  le  centre  de  la  papille  est  occupé  par  des 
pinceaux  névrogliques  qui  servent  insensiblement  de  transition  entre 
la  néoformation  et  les  tissus  sains  et  qui  viennent  de  la  deuxième 
couche.  D'après  Ilauser  (1901),  pour  qui  la  membrane  papillaire 
serait  de  nature  conjonctive,  les  tractus  dont  elle  est  formée  repré- 
sentent les  vestiges  de  vaisseaux  oblitérés  dont  les  parois  se  seraient 
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soudées  entre  elles.  Les  vaisseaux  sont  plus  ou  moins  nombreux 
suivant  les  cas;  quelquefois  il  existe  une  congestion  intense  autour 
de  la  cavité  ou  de  la  prolifération  névroglique.  La  gaine  adventice 
est  extrêmement  dilatée.  Parmi  les  vaisseaux,  plusieurs  ont  subi  la 
dégénération  hyaline.  11  n'est  pas  rare  de  constater  dans  la  paroi  de 
la  cavité  des  petits  foyers  hémorragiques  circonscrits  ou  difTus, 
récents  ou  anciens  ;  dans  ce  dernier  cas,  il  n'existe  plus  que  des  amas 
de  pigment  sanguin. 

Les  papilles  (tig.  234)  existent  sur  une  partie  ou  sur  toute  la  circon- 
férence de  la  cavité  ;  on  les  retrouve  dans  les  cornes  postérieures  et 
partout  où  s'insinue  la  cavité;  elles  sont  parfois  accompagnées  d'un 
vaisseau,  mais  le  fait  n'est  pas  constant.  Elles  peuvent  faii-e  défaut, 
et  la  paroi  cavitaire  est  alors  formée  par  une  sorte  de  membrane 
basale  ou  un  simple  réticulum. 

Autour  de  la  cavité  centrale,  il  existe,  d'une  façon  inconstante,  des 
espaces  dans  lesquels  le  tissu  médullaire  prend  un  aspect  homogène 
et  hyalin  (dégénérescence  hyaline)  et  se  creuse  de  petites  lacunes, 
communiquant  les  unes  avec  les  autres  ou  avec  la  cavité  centrale  et 
dont  la  paroi  est  formée  par  des  fibrilles  névrogliques  enchevêtrées. 

La  prolifération  névroglique  qui  limite  la  cavité  est  parfois  extrême- 
ment épaisse,  les  faisceaux  de  fibrilles  névrogliques  y  sont  irréguliè- 
rementordonnés;  lorsquela  prolifération  estmoinsintense,lesfibrilles 
sont  plus  souvent  concentriquement  disposées  autour  de  la  paroi. 

Au  sein  tle  la  végétation  fibrillaire  on  voit  inconstamment,  et 
quelquefois  sur  un  nombre  de  coupes  assez  restreint,  des  boyaux  de 
cellules  épendymaires  ou  de  cellules  polyédriques,  des  petites  cavités 
tapissées  par  des  cellules  de  l'un  ou  l'autre  type  en  prolifération 
manifeste. 

Il  est  moins  habituel  de  voir  la  cavité  directement  limitée,  soit  sur 
toute  sa  circonférence,  soit  sur  un  segment,  par  les  éléments  nerveux. 

La  cavité  est  comblée  en  partie  ou  en  totalité  par  des  résidus  pro- 
loplasmiques,  par  du  tissu  amorphe,  ou  par  des  bourgeons  névi'o- 
gliques  complètement  recouverts  par  des  cellules  épendymaires. 

Il  est  extrêmement  difficile  de  donner  une  description  qui  s'applique 
à  tous  les  cas,  et,  pour  chaque  cas,  à  toutes  les  régions  de  la  moelle, 
tellement  l'aspect  de  la  cavité  et  de  la  paroi  est  variable.  Ce  qui  est 
constant,  c'est  son  début  dans  la  substance  grise  el  son  expansion 
au  détriment  de  celte  dernière. 

ILors(juele  canal  épendymaire  ne  communique  pas  avec  la  cavité,  il 
est  généralement  fermé,  obstrué  par  un  amas  de  cellules  polyédriques. 
La  cavité  peut  faire  défaut  à  certains  niveaux,  et  à  sa  place  on 
trouve  simplement  une  prolifération  névroglique  des  plus  intense 
ayant  l'aspect  d'un  gliome. 
b.  Au  niveau  du  gliome.  —  Le  tissu  névroglique  est  hvpertrojihié  en 
r ^'  ■ 
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Au  centre  il  existe  un  grand  nombre  d'amas  nucléaires,  d'où 
partent  des  travées  plus  ou  moins  larges  de  tissu  névroglique  qui  se 
perdent  dans  les  tissus  de  voisinage  en  les  détruisant,  et  établissant 
ainsi  une  transition  entre  les  tissus  sains  et  les  tissus  malades;  mais 
la  limite  entre  la  tumeur  et  les  tissus  sains  est  parfois  très  tranchée 
(  fig.  231  )  ;  dansée  cas  le  glionies'énucléc  facilement  du  lissu  médullaire 
qui  l'entoure.  La  zone  marginale  est  encore  occupée  par  de  nombreux 
vaisseaux  n»'oform('s  dont  les  parois  sont  extrêmement  épaissies  et 
dont  la  couche  moyenne  a  subi  la  transformation  hyaline;  d'autres, 
au  contraire,  ont  une  paroi  extrêmement  mince  (Simon)  :  un  certain 
nombre  sont  oblitérés;  on  rencontre  encore  des  petits  foyers  hémor- 
ragi([ues  récenls  ou  anciens  représentés,  dans  ce  dernier  cas,  par  des 
amas  de  cristaux  d'hématoïdine  ou  par  une  pigmentation  ditTuse. 

Par  places  ce  tissu  de  néoformation  prend  un  aspect  homogène  et 
on  voit  apparaître  des  lacunes  séparées  les  unes  des  autres  par  du 
tissu  névroglique  :  le  centre  des  lacunes  est  habituellement  occupé 
par  un  vaisseau  dont  la  paroi  épaissie  présente  un  aspect  onduleux. 

Selon  les  cas,  c'est  l'élément  cellulaire  ou  fibrillaire  qui  prédo- 
mine; les  cellules  sont  soit  des  cellules  épendymaires,  soit  des 
cellules  polyédriques,  soit  des  cellules  araignées. 

Suivant  que  le  gliome  est  très  nettement  délimité  et  n'occupe  que 
la  partie  centrale  de  la  moelle,  ou  qu'il  tend  à  envahir  toute  la 
moelle,  envoyant  de  ditîerents  côtés  de  nombreux  prolongements, 
Schultze  lui  donne  des  noms  dilTérents  :  dans  le  premier  cas  il  lui 
réserve  celui  de  gliome,  dans  le  second  il  l'appelle  yliose;  cette 
distinction  a  été  adoptée  par  Miura  et  par  HolTmann  qui  appelle  le 
gliome  :  gliomatose  centrale,  et  la  gliose  :  gliose  centrale  primaire. 

A  la  limite  du  gliome  et  des  tissus  sains,  en  haut  comme  en  bas, 
l'amas  névroglique  se  localise  de  plus  en  plus  au  voisinage  du  canal 
central  et  se  résout  en  un  tissu  réticulé  de  moins  en  moins  dense  :  les 
lacunes  communi(|uenl  quelquefois  avec  le  canal  central  ou  avec  un 
de  ses  diveilicules.  La  cavité  se  forme  dans  le  gliome  à  ses  dépens 
par  destruction  de  ses  éléments  (Simon  et  Weslphal),  par  ramollisse- 
ment (Schultze);  mais  le  mécanisme  même  de  cette  destruction  est 
encore  assez  obscur.  On  a  invoqué  une  circulation  insuftisante 
(Leyden)  et  la  dégénérescence  muqueuse,  colloïde,  graisseuse,  de 
même  que,  pour  expliquer  la  forme  allongée  de  la  cavité  et  son  appa- 
rition dans  la  partie  antérieure  des  cordons  postérieurs,  Wichmann 
soutient  que  la  circulation  est  moins  active  dans  cette  région.  Celte 
question  sera  de  nouveau  étudiée  en  même  temps  que  la  pathogénie 
de  la  syringomyélie. 

Les  éléments  nerveux  envahis  par  le  processus  morbide  ou  refoulés 
parla  cavité  syringomyélique  subissent  d'importantes  modihcations  : 
les  cellules  des  cornes  antérieures,  les  cellules  des  colonnes  de  Clarke 
s'atrophient,   elles    perdent    leurs   prolongements,    se   creusent   de 
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vacuoles,  se  chargent  de  pigment;  puis  finissent  par  disparaître.  Les 
cylindraxes  se  gonflent  et  se  dépouillent  de  leur  gaine  de  myéline, 
puis  disparaissent  également;  les  corps  granuleux  sont  peu  nombreux; 
les  corpuscules  amyloïdes  sont  plus  abondants. 

L'atrophie  et  la  disparition  des  cellules  ganglionnaires  des  cornes 
aniérieures  sont  la  conséquence  des  troubles  mécaniques  et  circula- 
toires survenus  dans  cette  région  ou  de  l'invasion  de  la  gliose. 
La  dégénération  des  divers  systèmes  de  fibres  est  subordonnée  à 
l'extension  plus  ou  moins  grande  de  la  cavité  vers  les  cordons  posté- 
rieurs el  latéraux,  les   faisceaux  antéro-laléraux  sont  tout  autant 
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Fiff.  235. —  Syrin^;omyclie.  Coupe  transversale  de  la  nioellt;  à  la  rétfion  cervicale. 
Coloration  par  le  picrocarmin  en  masse.  Cette  lif^iire  est  destinée  à  montrer 
la  répartition  des  névromes  (n,  n...]  dans  la  corne  antérieure  et  dans  le  cordon 
antérieur.  I.a  cavité  syringomyélique  coupe  tiansversalement  la  moelle.  Les 
cornes  antérieures  sont  complètement  détruites.  Les  cellules  ont  disparu.  Les 
l'ornes  postérieiwes  sont  également  très  altérées. 

intéressés  que  les  postérieurs.  Les  fibres  endogènes  dégénèrent 
les  premières. 

Les  racines  antérieures  sont  dégénérées  proportionnellement  à  la 
disparition  des  cellules  ganglionnaires  des  cornes  antérieures.  Les 
racines  postérieures  sont  généralement  saines;  toutefois  Hoffmann 
a  observé  une  dégénéralion  rétrograde  des  racines  postérieures, 
lorsque  la  cavité  ou  la  gliomatose  s'étend  en  arrière  jusqu'à  leur 
entrée  dans  la  moelle.  Nous  avons  nous-mêmes  constaté  l'atrophie  des 
racines  postérieures;  dans  un  cas  il  existait  une  cavité  à  l'extrémité 
centrale  du  ganglion  rachidien. 

L'atrophie  et  la  disparition  des  cellules  des  cornes  antérieures  sont 
la  cause  immédiate  de  l'atrophie  musculaire,  et  on  admet  générale- 
ment que  les  troubles  trophiques  sont  sous  la  dépendance  des  lésions 
des  cornes  postérieures. 

Plusieurs  auteurs  ont  obsei'vé  des  ncrromes  de  régénération  dons 
la  moelle  syringomyélique  (Raymond,   Schlesinger,  Seybel,  Saxer, 
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Ilcverrocli,  liiclioTswcider).  Iluuser  (l'JOlj  les  a  rcnconliés  dans 
trois  cas.  Ce  sont  d'ordinaire  de  petits  nodules  arrondis,  généralement 
microscopiques,  siégeant  surtout  dans  la  région  cervicah*  de  la  moelle 
et  se  localisant  avec  prédilcclion  dans  sa  moilié  anlérionre  :  sillon 
antérieur,  commissure  antérieure,  faisceau  fondamental  antérieur 
(fig.  235).  Ils  se  reconnaissent  facilement  à  leurs  limites  précises,  à  leur 
aspect  enchevélré  et  pelotonné;  leur  centre  est  parfois  occupé  jiar  un 
vaisseau.    Us  sont  constitués  par  dos  fijjres    nerveuses   (cylindraxe 


f  ■  ■i(i     ,'  ■  ■      .1 ,   "  «im^ 


.-il-SCL 


i  *i,r^^:^- ■■■■"■ '■ 


H.Qautr. 


V'v^.  2;<0.  —  Lii  mémo  coupe  que  sur  la  ligure  précédente  desliiu'-e  à  nionlri-r  la  ilis- 
posilion  des  névronies  dans  la  corne  an lérieuro  [en)  el  le  sillon  antérieiu"  ;.«a).  C'cs 
né\ronies  sont  formés  de  libres  nerveuses  (c\  jiudraxe  entouré  d'une  line  gaine 
(le  myéline  orientées  dans  diverses  direclious.  On  peut  les  suivi-e  jusqu'à  l'evlré- 
iniLé  aniérieure  du  sillon  antérieur. 


onlouré  d'une  fine  gaine  de  myéline  se  colorant  intensivement  par  la 
méthode  de  Weigert-Pal),  disposées  en  petits  l'ascicules  orientés  en 
divers  sens  (fig.  '2:i())  :  les  noyaux  sont  le  plus  souvent  très  nombreux  ; 
dans  quelques  cas,  les  fibres  nerveuses  possèdent  une  gaine  de 
Scliwann.  A  C(Mé  des  névromes  isolés  et  nodulaires,  on  voit  des  petits 
fascicules  de  fibres  régénérées,  moins  régulièrement  groupées  ;  les  uns 
s'étendent  le  long  de  la  paroi  en  bordure  de  la  cavité  ;  d'autres  forment 
des  traînées  réunissant  deux  névromes  distincts  (Hauser).  Il  est  re- 
marquable de  les  rencontrer  dans  les  parties  les  plus  désorganisées. 
Il  est  vraisemblable  que  ces  formations  ne  sont  pas  rares  et  que, 
l'attention  étant  attirée  sur  elles,  elles  seront  plus  fréquemment 
remarquées.  Raymond  les  attribue,  ii  la  régénération  des  fibres 
morveuses,  Sclilesinger  ù  l'irrilalion  locale. 
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:i°Syringomyélie  avec  pachyméningite. —  Dansquelques  cas(GLïlI, 
Charcot  et  Jotïroy),  les  cavités  médullaires  coïncident  avec  une  in- 
flammation des  méninges  épaissies  et  soudées  entre  elles,  quelquefois 
mêmesolidement  fixéesaucanal  vertébralpardesadhérences  fibreuses. 

Ce  sont  là  des  lésions  de  pachyméningite,  elles  sont  presque  tou- 
jours localisées  au  renflement  cervical  de  la  moelle.  Philippe  et 
Oberthiir  les  décrivent  comme  la  forme  pachyméningitique  de  la 
syringomyélie. 

La  moelle  cervicale  est  très  augmentée  de  volume  et  présente 
l'aspect  d'un  fuseau.  A  la  section,  la  dure-mère  apparaît  très  épaissie, 
et  il  s'écoule  un  magma  ou  un  liquide  hlancliAtre  ou  crémeux  comme 
si  la  partie  centrale  de  la  moelle  s'était  ramollie.  Sur  les  coupes,  les 
cavités  sont  moins  bien  limitées  que  dans  la  forme  habituelle,  elles 
sont  irrégulières,  anfraclueuses.  Pour  quelques  auteurs  (Brissaud, 
Rosenblath),  les  altérations  de  la  moelle  seraient  la  conséquence  de 
l'inflammation,  de  la  compression,  de  la  stase  due  aux  altérations 
vasculaires  (Schultze);  pour  d'autres,  il  s'agit  d'un  processus  néo- 
plasique  (iVIiura,  HotTmann),  d'une  gliose  (Philippe  et  Oberthur), 
reconnaissant  peut-être  la  môme  cause  que  la  pachyméningite,  mais 
n'étant  pas  sous  sa  dépendance.  Tandis  que  dans  la  forme  habituelle 
la  gliose  serait  proliférative,  tardivement  dégénérative,  dans  la 
forme  pachyméningitique  la  tendance  dégénérative  l'emporterait 
sur  l'hyperplasie  (Philippe  et  Oberthur).  Il  est  certain  que  la  pachy- 
méningite peut  se  développer  en  dehors  de  toute  altération  cavitaire 
de  la  moelle,  mais  peut-être  modifie-t-elle  l'évolution  d'une  syringo- 
myélie préexistante  ou  simultanée. 

4"  Syringomyélie  traumatique.  —  L'existence  en  a  été  démontrée 
par  les  observations  de  Baiimler,  Miura,  Oppenheim,  Schultze, 
Schlesinger,  Kiewlycz  ;  elle  présenterait  quelques  caractères  parti- 
culiers (Wagner  et  Stolper). 

Dans  la  syringomyélie  traumatique,  il  existe  une  ancienne  fracture 
ou  luxation  de  la  colonne  vertébrale  avec  cyphose,  tandis  que  la  sco- 
liose est  la  déviation  propre  de  la  syringomyélie  non  traumatique. 
Son  siège  le  plus  fréquent  est  la  région  dorso-lombaire;  les  méninges 
et  plus  spécialement  la  pie-mère  sont  épaissies,  la  cavité  a  son  siège 
dans  les  cordons  postérieurs  et  exceptionnellement  dans  les  cornes 
antérieures,  tandis  que  le  siège  de  prédilection  de  la  syringomyélie 
non  traumatique  est  la  commissure  postérieure.  La  cavité  est  souvent 
unilatérale,  elle  est  tapisséed'une  membrane  comme  dans  la  syringo- 
myélie ordinaire,  mais  elle  remonte  moins  haut  dans  la  région  cervi- 
cale. 

Cette  description  s'applique  pour  nous  bien  plus  à  Ihématomyélie 
de  cause  traumatique  qu'à  la  syringomyélie. 

PATHOGÉNIE.  —  La  pathogénie  de  la  syringomyélie  est  encore 
très  obscure  :  l'accord  est  loin  d'être  fait  sur  l'origine  et  la  nature 
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(le  celle  an'eclion  :  pour  les  uns,  c'est  toujours  le  même  processus 
morbide  qui  est  en  cause  ;  pour  d'autres,  les  cavités  de  la  moelle  ne 
relèvent  pas  d'une  cause  unique,  elles  sont  le  dernier  terme  d'une 
série  de  lésions  de  nature  très  dillérenle.  Four  Krh,  il  exisle  sept 
causes  de  syringomvélie  :  1"  la  n(''crobiose  et  le  ramollissement  de 
tumeurs  avec  rc'sorption  des  éléments  déj^énérés  ;  '2"  le  ramollisse- 
ment el  la  dis|)arilion  de  foyers  apoplectiques  ;  H"  le  ramollissement 
central  plus  ou  moins  étendu  dans  les  cas  de  dégénérescence  grise 
avec  myélite  chronique;  i"  les  solutions  de  continuité  expérimen- 
tales (Eichlioist  et  Naunyn'i  :  ô°  la  dilatation  secondaire  consécutive 
à  la  myélite  [)ériépcn(lymaire  de  Hallopeau  ;  0"  la  méningite  chro- 
nique; 1"  l'oblitération  du  canal  central,  la  cavité  résultant  d'une 
modification  de  pression. 

Leyden  reconnaît  autant  de  causes,  mais  elles  difl'èrent  un  peu  : 
ce  sont  :  1"  Thydromyélie;  2°  les  kystes  suites  d'hémorragies  médul- 
laires; '.i"  les  kystes  suites  de  myélite  aiguë  ou  chronique;  4°  l'apo- 
plexie avec  résorption  du  foyer;  ô"  la  myéKte  avec  ramollissement; 
0°  l'accumulation  du  sérum  dans  le  canal  central  ;  7°  la  fonte  d'une 
tumeur  in  Ira  médullaire. 

Ceux-ci  confondent  riiydromyélie  et  la  syringomyélie;  pour  ceux- 
là  ce  sont  deux  formations  de  nature  très  dilTérente.  Parmi  les  pre- 
miers, les  avis  sont  encore  partagés  :  l'hydromyélie  étant,  suivant  les 
uns,  une  dilatation  congénitale  du  canal  épendymaire,  pour  d'autres 
une  dilatation  par  élévation  de  la  pression  à  l'intérieur  de  ce  canal, 
due  elle-même  soit  à  une  compression,  soit  à  une  myélite,  soit  même  à 
une  tumeur  cérébrale. 

En  réalité,  d'après  les  théories  actuellement  en  cours,  il  existe 
(jualre  modes  de  production  des  cavités  médullaires: 

1"  La  syringomyélie  est  due  à  une  anomalie  de  développement  : 
pour  les  partisans  de  celle  théorie,  la  syringomyélie  et  l'hydromyélie 
ne  font  qu'un. 

2"  La  syringomyélie  est  «lue  à  la  fonte  d'une  tumeur  inlramédul- 
laire. 

3"  La  syringomyélie  est  le  reii<|ual  d'une  inflammation  aiguë  ou 
chronique,  d'un  ramollissement,  d'une  apoplexieou  d'une  hémorragie 
de  la  moelle.  Pour  les  partisans  de  ces  deux  théories,  la  syringo- 
myélie et  l'hydromyt'lie  sont  deux  alVeclions  de  nature  ditVérenle. 

1°  La  syringomyélie  est  la  conséquence  d'une  modification  de 
pression  dans  le  canal  épendymaire  :  celte  condition  mécanique  peut 
être  réalisée  par  un  traumatisme,  la  compression  de  la  moelle,  etc. 

L  La  syringomyélie  est  due  à  une  anomalie  de  développement.  — 
Les  analogies  1res  grandes  entre  l'hydromyélie  de  l'enfant  et  les 
cavités  médullaires  de  l'adulte,  c'est-à-dire,  dans  les  deux  cas,  leur 
siège  de  prédilection  dans  la  moelle  dorsale  supérieure,  le  dévelop- 
pement de  la  cavité  aux  dépens  de  la  partie  postérieure  de  la  moelle, 
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le  revêlemenl  total  ou  partiel  de  la  paroi  cavitaire  par  un  épithélium 
semblable  à  celui  du  canal  épendymaire,ont  amené  Leydeni'i  admettre 
que,  dans  certains  cas,  la  syringomyélie  est  une  alTection  congéni- 
tale due  à  un  arrêt  de  développement,  consistant  en  une  occlusion 
incomplète  de  la  gouttière  primitive  située  à  la  partie  postérieure 
de  la  moelle.  Kahler  et  Pick  se  rangent  à  une  opinion  semblable  ; 
le  point  de  départ  de  la  cavité  est  le  canal  lui-même  ou  un  de  ses 
diverticules  :  cependant  toute  cavité  pathologique  de  la  moelle  n'a 
pas  une  expression  clinique  :  pour  que  les  symptômes  se  manifes- 
tent, il  faut  une  autre  lésion  (Kahler,  Harckeni,  un  processus  inflam- 
matoire chronique,  semblable  à  celui  des  scléroses  du  système  nerveux 
central  :  ce  processus  ne  serait  pas  lui-même  absolument  étranger  à 
la  formation  des  cavités  et  contribuerait  à  les  élargir  (Eickholti. 

Schlesinger,  qui   a  étudié  dix-sept    cas    de  cavités  médullaires, 
apporte  des  arguments  d'un  grand  poids  à  l'appui  de  celte  théorie.  Il 
existe,  au  point  de  vue  anatomique,  des  cas  très  dissemblables  dont 
les  uns  appartiennent  à  l'hydromyélie  :  c'est  aux  dépens  du  canal  cen- 
tral lui-même  qu'est  formée  la  cavité:  les  autres  à  la  syringomyélie  : 
la  cavité  s'est  développée  indépendamment  du  canal  central.  Dans  la 
première,  la  paroi  est  tapissée  de  cellules   semblables  à  celles   du 
canal  épendymaire  ;  dans  la  seconde,  ces  cellules  n'existent  pas  ou 
du  moins  elles  n'existent  (jue  sur  une  très  petite  étendue  de  la  paroi. 
Entre  ces  deux  types  extrêmes,   les  dillerences   sont  certes    considé- 
rables, maisSchlesinger  aobservé  descasd'hydromyélie  dans  lescpiels 
l'épithélium  épendymaire  fait  défaut  et    des  cas  de  syringomyélie 
dans  lesquels  la  paroi  en  est  entièrement  tapissée;  des  cas  d'hydro- 
myélie  dans  lesquels  la  sclérose    névroglitpie  péricavitaire   est  très 
dense  et  les  cellules  épendymaires  en  prolifération,  des  cas  de  syrin- 
gomyélie dans  lesquels  la  jorolifération  névroglique  est  relativement 
peu  accentuée.  Dans  tous  les  cas  de  gliose  primitive  qu'il  a  examinés, 
Schlesinger  a  trouvé  des  segments  médullaires  au  niveau  desquels 
la   cavité  est  tapissée  sur  une  partie  de    sa    circonférence   par  des 
cellules  épendymaires;  il  a  constaté  même  deux  fois   que  la  cavité 
néoformée  n'est  qu'un  diverticule  du  canal    central  ;  ailleurs,  il  a 
observé  la  coexislence   et  la    coniluence  <le  riiydr()myéli(î  et  d'une 
cavité  médullaiie.  De  l'ensembU"  des  faits  (piil  a  étudiés,  Schlesin- 
ger conclut  ([u'il  existe  une  série   de   cavités   dont  les  deux  types 
extrêmes  sont,  d'une  part  les  cavités  dont  la  paroi  est  exclusivement 
formée  par  du  tissu  névroglique,  d'autrepart  celles  qui  sont  tapissées 
d'un  épithélium;  entre  ces  deux  types  il  existe  tous  les  intermédiaires 
qui  sont  en    réalité  les  plus  fréquents.  Les  formes  pures  sont  très 
rares,  l'hydromyélie  davantage  que  la  syringomyélie. 

D'accord  avec  HotTmann,  Schlesinger  pense  que,  dans  la  moelle 
([ui  deviendra  plus  tard  syringomyélique,  il  existe  des  anomalies  du 
canal  central  :  tandis  que,  pour  Holl'mann,  l'anomalie  est  constituée 
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par  rocclusion  doreclueuse  du  can.il  central  chez  l'embryon  et  la 
persistance  d'une  inclusion  d'épitliélium  fœtal  au  niveau  de  la  com- 
missure postérieure  et  du  septuni  médian,  elle  consiste  pourSchlesin- 
i^er  en  une  simple  dilatation  ou  en  un  diverticule  ;  c'est  là  le  point  de 
départ  de  la  prolifération  névroglique.  Celle-ci  dépepd  donc  des  cel- 
lules épend\  maires  du  canal  rentrai  ;  les  cavités  se  forment  par  fonte 
du  tissu  néoformé,  mais  les  altérations  vasculairescjue  l'on  rencontre 
en  dehors  de  la  néoformation  névrogliqueont  une  grande  importance 
dans  le  développement  ultérieur  des  espaces  cavilaires  ;  elles  jouent 
en  (juelque  sorte  un  rôle  subordonnée  la  gliose  centrale. 

Si  l'anomalie  de  développement  est  indispensable  à  l'apparition 
delà  syringomyélie,  elle  n'en  estcpi'une  condition  prédisposante, qui 
donne  lieu  à  une  prolifération  névroglique  et  à  une  formation  cavi- 
lair'e  sous  une  inlluence  dont  le  moment  et  la  nature  sont  encore 
ignorés.  La  théorie  des  anomalies  congénitales  trouve  un  appui  assez 
sérieux  dans  la  coexistence  de  la  syringomyélie  et  du  spina-bilida 
dont  plusieurs  observations  ont  été  publiées  (Redlich,  Pagenstecher, 
Leyden,  Schultze,  Langhans)  et  quelques-unes  avec  autopsie  (Ley- 
den,  Dufour). 

En  faveur  de  l'origine  congénitale  de  la  syringomyélie,  Preobra- 
jenski  invoque  encore  la  présence  d'irrégularités  et  d'anomalies  de 
développement  de  la  moelle  épinière  (diverlicules,  dilatation  du  canal 
cenlral,  canal  central  double,  triple,  asymétrie  de  la  substance  grise, 
anomalies  des  cornes  ou  des  colonnes  de  Clarke,  dédoublement  de  la 
moelle  épinière)  ;  l'existence  de  la  syringomyélie  chez  les  nouveau- 
nés  sans  causes  appréciables  (cas  de  Thomas,  de  Dufour,  Minor, 
IViouratolT  et  autres)  et  son  apparition  dans  le  bas  âge;  l'existence  de 
cas  de  syringomyélie  héréditaire  (cas  de  Ferranini,  de  Verhoogen,  de 
Vanderwelde,  de  A'alboudoff,  Preobrajenski):  la  fréquente  combi- 
naison de  la  syringomyélie  avec  d'autres  maladies  nerveuses  cpii  ont 
une  origine  congénitale;  en  outre,  chez  les  malades  atteints  de 
syringomyélie,  on  [)eut  observer  nombre  de  signes  de  dégénérescence 
et  des  arrêts  de  développement  des  extrémités. 

Preobrajenski  remarque,  à  juste  raison,  que  dans  la  cavilé  la 
région  recouverte  d'épithélium  est  très  grande  et  ne  correspond  jias 
au  canal  central  normal  ;mais,  contrairement  à  la  majorité  des  hislo- 
logistes,  il  admet  que  la  cavité  est  primitive,  que  la  névroglie  prolifère 
concentriquement  dans  le  canal  dilaté;  elle  exfolie  peu  à  peu  l'éjii- 
thélium  et  finit  par  combler  la  cavité  :  en  tout  cas,  celte  i»rolifcra- 
tion  ne  serait  ni  néoplasique,  ni  inllammaloire. 

Cette  théorie  est  passible  de  quelques  objections;  si  Leyden, 
Kahler  et  Pick,  HolTmann  et  Schlesinger  admettent  que  la  syringo- 
myélie reconnaît  le  plus  souvent  comme  origine  une  anomalie  de  déve- 
loppement, soit  une  dilatation,  soit  un  diverticule  du  canal  central,  ils 
font  cependant  intervenirunautrc  facteur,  à  savoir  unemulti|>licalion 
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des  cellules  épendymaires  et  une  prolifération  des  cléments  névro- 
gliques  ;  or  certains  faits  démontrent  que  ces  deux  ordres  de  phéno- 
mènes (anomalies  de  développement  et  végétations  épendymaires) 
ne  sont  pas  nécessairement  liés  l'un  à  Tautre.  En  outre  une  ano- 
malie de  développement  du  canal  central  ne  donne  pas  lieu  inévita- 
blement à  une  syringomyélie,  et  d'après  Hauser  il  serait  possible 
que  ces  prétendues  anomalies  se  développent  secondairement,  sous 
l'influence  irrita tive  du  processus  syringomyélique. 

Cliniquement  on  ne  se  rend  pas  bien  compte  que,  la  lésion  existant 
dans  son  principe  dès  la  naissance,  les  symptômes  n'apparaissent 
qu'à  l'âge  adulte.  A  cette  objection  on  peut  répondre,  il  est  vrai,  ([ue 
si  les  symptômes  apparaissent  si  tardivement,  c'est  qu'au  début  la 
lésion  se  développe  dans  des  régions  qui  fonctionnellement  ont  une 
importance  restreinte,  mais  lorsque,  prenant  plus  d'extension,  elle 
envahit  des  centres  importants  tels  que  les  centres  trophiques  des 
muscles  ou  les  voies  de  la  sensibilité,  les  symptômes  apparaissent 
ra])idement. 

IL  La  syringomyélie  est  due  à  la  fonte  d'une  tumeur  intramédul- 
laire.  —  La  dureté  extrême  du  tissu,  son  indépendance  de  la  sub- 
stance médullaire  dont  il  est  facilement  énucléable,  la  compression 
qu'il  exerce  sur  les  régions  voisines,  qu'il  déplace,  aplatit  et  détruit 
peu  à  peu  (fîg.  228  et  231),  sa  grande  richesse  en  cellules,  l'absence 
des  lésions  que  l'on  est  habitué  à  observer  dans  les  inflammations  de 
la  moelle,  telles  sont  les  raisons  qui  ontété  invoquées  pour  envisager 
les  cavités  syringomyéliques  comme  des  cavilés  crensces  au  centre  d' un 
gliome  (fig.  230  et  233)  (Grimm,  Westphal,  Roth,  Simon,  Schullze, 
Oppenheim,  A.  Baiimler,  Dejerine)  soit  par  dégénérescence  de  ses 
parties  centrales,  soit  par  désagrégation  due  à  une  circulation  insuf- 
fisante. On  a  objecté  à  celte  théorie  la  grande  étendue  en  hauteur  du 
tissu  néoformé.  Le  point  de  départ  du  gliome  dans  les  cornes  ou  les 
cordons  postérieurs  signalé  plusieurs  fois  (Schultze)  serait,  pour 
d'autres,  peu  favorable  à  l'idée  d'un  néoplasme;  il  n'est  pas  démontré 
pourtant  que  les  cellules  du  canal  épcndymaire  soient  seules  suscej)- 
libles  de  donner  lieu  à  une  prolifération  néoplasique.  En  tout  cas, 
la  présence  d'une  cavité  au  centre  d'une  tumeur  n'est  pas  spéciale  au 
gliome  central  et  s'observe  dans  d'autres  tumeurs  du  système 
nerveux  ou  d'autres  régions  de  l'organisme. 

D'après  Philippe  et  Oberthûr,  la  syringomyélie  ne  saurait  être 
considérée  comme  un  néoplasme;  elle  diflére  du  gliome  habituel  des 
centres  nerveux  par  ses  éléments  surtout  fibrillaires  et  de  type  nor- 
mal, sa  limitation  presque  absolue  à  la  substance  grise,  sa  dégéné- 
ration rapide.  On  peut  cependant  leur  objecter  que,  dans  quelques 
syringomyélies,  le  bourgeonnement  cellulaire  est  considérable  et  il 
n'est  pas  exceptionnel  de  trouver  des  boyaux  névrogliques  s'infiltranl 
dans  la  substance  grise,  plus  rarement  dans  la  substance  blanche,  et 
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ilonl  le  nombre,  la  Tormo,  la  disposition,  rappellent  de  tons  points 
lesproduclions  néoplasiques.  Onant  à  la  dé<i:én(''r('scence  rapide,  nous 
ne  l'avons  jamais  observi'e  dans  le  gliome  médullaire  central.  Il  est 
fréquent,  en  eiï'et,  de  tiouvcr  à  l'autopsie  un  gliome  excavé  dans  les 
régions  cervicale  et  dorsale  supérieure,  tandisqu'il  est  encore  à  l'état 
de  cylindre  plein  dans  les  régions  inférieures  de  la  moelle.  Nous  avons 
constaté  ce  l'ait  dans  plusieurs  cas  de  syringomyélie  dont  les  sym- 
ptômes remontaient  à  quinze  et  vingt  ans.  Il  ne  saurait  donc,  dans  ces 
cas,  être  question  de  dégénérescence  rapide. 

III.  La  syringomyélie  est  une  maladie  inflammatoire. —  Ilallopeau 
en  fait  une  myélite  chronique  dont  le  subslratuinanalomique  est  une 
sclérose  périépendymaire  ;  mais  la  formation  de  la  cavité  nest  pas 
due  à  la  rétraction  des  tissus  qui  entourent  le  canal  épendymaire, 
elle  est  la  conséquence,  d'après  Hallopeau,  d'une  métamorphos»^ 
régressive.  De  môme,  pour  JolTroy  et  Achard,  la  cavité  syringo- 
myélique  se  creuse  par  suite  de  la  désintégration  granuleuse  d'un 
foyer  apoplectique  ou  de  ramollissement  de  la  moelle,  ou  bien,  au 
cours  d'une  myélite  chronique,  il  se  produit  des  petits  foyers  nécro- 
bioti(jues  (jui,  en  se  réunissant,  forment  une  cavité.  Crilzman  envi- 
sage la  syringomyélie  cavitaire  avec  gliomalose  centrale  comme 
une  inflammation  chronique  de  la  névroglie  périépendymaire,  con- 
sécutive à  des  lésions  parcnchymaleuses  de  la  moelle,  le  plus  sou- 
vent des  cellules  épendymaires  ou  des  cellules  des  cornes  de  la 
moelle.  L'épendymite  est  due  dans  la  plupart  des  cas  à  des  troubles 
dans  la  circulation  intramédullaire.  L'épendymite  se  rencontrerait 
quelquefois  dans  le  tabès  et  surtout  à  la  région  lombo-sacrée. 

La  rareté  extrême  des  formations  cavilaires  tians  les  myélites  chro- 
niques telles  que  la  myélite  syphilitique,  lamyélomalacie  parartérite, 
la  scléroseen  plaques,  ne  s'accorde  pas  dutoutavec  la  théorie  précé- 
dente. Lacompressionexcentriqueetprogressiveexercée  parle  gliome 
sur  les  tissus  voisins  (fig.  2*28  et  231),  l'absence  assez  fn^quente  de 
toute  altération  vasculaire,  ne  rappellent  nullement  ni  la  rétraction 
des  foyers  cicatriciels  ni  les  processus  inflammatoires  des  myélites. 

On  ne  peut  nier  cependant  que  les  altérations  vasculaires  ne 
puissent  concourir  à  la  l'oimalion  des  cavités  médullaires,  (jue  les 
tissus  mal  nourris  parties  vaisseaux  inalailes  et  l'étrécis  ne  se  désin- 
tègrent et  (jue  leur  résorption  ne  donne  lieu  à  la  formation  de  |ietites 
cavités  (Muller  et  Médin,  Wuting,  Marinesco,  Dejerine),  mais  elles 
n'ont  absolument  rien  de  comparable,  au  point  de  vue  de  leur 
importance,  de  leur  forme  et  de  leurs  caractères,  avec  les  cavités 
syringomyéliques  ;  elles  sont  un  accident  de  la  sénilité  (Gowers, 
Schlesinger). 

Exceptionnellement,  des  cavités  d'aspect  syringomyélique  peuvent 
se  creuser  dans  un  foyer  de  myélite  chronique.  Dans  un  cas  de  mal 
de  Pott,  sans  compression  osseuse  de  la  moelle.  André-Thomas  et 


4 


CAVITES  MEDULl.AIKES.    —  SYKINGO.My  KLIE.       34- ',65 


V.C 


XXXIV.   —  30 


Fi^.  237  à  240.  —  Schémas  destinés  à  montrer  la  topojïrapliie  des  fentes  ainsi  que 

les   déformations  de  la  moelle  dans  un  cas  de  syrinf,-omyélie.    Dégénérescence 

^^      des    faisceaux  pyramidaux    croisés    sur  toute  leur  hauteur.    (Akdhf.-Thomas   et 

!^m       G.  IIauser,  Iconographie  de  la  Sulpétrière,  1904,  p.  976.) 
^^ft  Traité  de  médecine. 
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(î.  Ilauscr  onl  signalé  l'existence  de  semblables  cavités  au-dessus 
cl  au-dessous  du  foyer  de  niéningo-myélilc  fig  ir)8  à  HVi);  leurpalho- 
génie  serait  la  suivante  :  tout  d'abord  il  se  ferait  une  prolifération 
névroglicjue  au  sein  du  tissu  médullaire,  l'îlot  malade  subirait  ensuite 
la  désintégration  et  la  transformation  hyaline;  dans  leur  cas,  ces  ca- 
vités étaient  en  elï'et  occupées  en  grande  partie  par  un  tissu  amorphe 
d'aspect  hyalin  ;  nulle  part  elles  ne  conimuni(juaient  avec  le  canal 
central  et  elles  n'étaient  pas  tapissées  de  cellules  épendymaires. 

Les  altérations  vasculaires  peuvent  encore  concourir  à  la  formation 
d'une  cavité  médullaire,  mais  par  un  tout  autre  mécanisme  :  celui  de 
la  rupture  ou  de  l'hémorragie,  et  c'est  là  une  pathogénie  applicable 
seulement  aux  syringomyélies  d'origine  Iraumatique. 

En  cxaniinaiil  la  moelle  d'une  vieille  femm<'  de  la  Salpétriérc  <pii 
(>tail  allcinle  d'une  h  émiparésie,  André-Thomas  et  Ilauser  ont  observé, 
à  coté  de  foyers  de  désintégration  et  de  foyers  de  sclérose  entourés 
d'une  paroi  névroglitjue,  des  fentes  orientées  pour  la  plupart  suivant  le 
trajet  de  la  corne  postérieure,  qu'elles  sectionnent  parfois  en  deux 
moitiés  égales  sur  toute  la  longueur.  Os  fentes  sont  parcourues  sur 
une  partie  de  leur  étendue  par  un  vaisseau  à  paroi  épaissie,  ou  par  <les 
tractus  conjonctifs  onduleux  qui  en  sont  probablement  le  reliquat; 
elles  aboutissent  aux  foyers  de  sclérose  ou  de  désintégration  précé- 
demment signalés. 

La  paroi  des  artères  est  particulièrement  épaissie  et  leur  calibre 
rétréci,  les  petits  vaisseaux  sont  nombreux  au  voisinage  des  fentes 
et  très  sclérosés.  Toutes  ces  formations  n'entrent  nulle  part  en  rap- 
port avec  le  canal  de  Tépendyme  et  la  réaction  névroglique  qui  les 
accompagne  est  banale.  Il  est  certain  qu'elles  sont  occasionnées  par 
des  troubles  circulatoires  et  par  l'indammation  chronique  des  vais- 
seaux. Macroscopiquementetraicroscopiquement  les  lésions  dilfèrent 
sensiblement  de  ce  qu'on  observe  ordinairement  dans  la  syringomyé- 
lie,  et  rien  dans  l'histoire  clinique  de  la  malade,  d'ailleurs  très  âgée, 
ne  permettait  de  soupçonner  l'existence  d'un  processus  cavitaire. 

Il  n'en  est  pas  de  même  dans  un  autre  cas  qui  avait  été  diagnos- 
tiqué syringomyélie  et  qui  a  été  étudié  par  les  mêmes  auteurs.  A  la 
région  cervicale  il  existait  une  fente  transversale  sectionnant  la 
moelle  sur  toute  la  largeur;  à  la  région  dorsale,  les  fentes  étaient 
moins  larges  et  elles  disparaissaient  à  la  région  lombaire  (  fig.  i^Tà  '_'  1(>  . 

Les  lésions  fondamentales  consistent,  au  début,  en  multiplication  et 
néoformation  des  vaisseaux  avec  hyperplasie  énorme  de  leur  adven- 
tice ;  puis  c'est  la  végétation  de  feuillets  conjonctifs  détachés  de 
l'adventice  et  disséminés  dans  le  tissu  ambiant  ;  d'où  la  formation 
de  tractus  conjonctifs,  de  bandelettes  festonnées  (iig.  '2il  à  "Ji.)). 
Corrélativement,  autour  de  la  région  atteinte  la  névroglie  prolifère 
et  les  libres  nerveuses  perdent  leur  myéline. 

Au  début,  ces  lésions  correspondent  à  la  tlistribulion  «le  certains 
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systèmes  artériels;  dans  la  substance  grise,  elles  affectent  le  trajet  et 
la  direction  des  artérioles  de  la  corne  postérieure  et  de  l'artère  cen- 
trale ;  dans  la  substance  blanche  des  cordons  postérieurs,  elles 
suivent  manifestement  en  certains  points  la  direction  de  l'artère  du 
sillon  médian  postérieur  (fig-.  '2'Sl  à  240).  En  plusieurs  endroits  il  existe 
un  semis  de  foyers  hémorragiques  sur  le  trajet  des  artérioles.  Les  fentes 
sont  formées  par  le  développement  excentrique  des  tractus  conjonc- 
lifs  qui  se  détachent  de  l'adventice  et  morcellent  les  éléments  ner- 
veux, par  la  néoformation  des  vaisseaux,  par  la  dilatation  des 
espaces  lymphatiques  ad  ventitiels  qui  acquièrent  de  très  grandes  pro- 
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F'ig.  241.  —  Extrémité  postérieure  de  la  fente  ivoy.  fig.  237)  vue  à  un  plus  fort 
grossissement.  La  fente  est  tapissée  par  des  tractus  conjonctifs  très  végétants  et 
de  nombreux  vaisseaux,  qui  se  continuent,  les  uns  et  les  autres,  avec  la  pie-mère. 

portions,  par  les  troubles  circulaloires.  La  dégénérescence  des  élé- 
ments nerveux  et  la  prolifération  névroglique  sont  secondaires.  André- 
Thomas  et  Hauser  ont  trouvé  des  altérations  semblables  des  vais- 
seaux dans  d'autres  cas  de  syringomyélie.  et  ils  leur  foni  jouer  un 
rôle  de  premier  ordre  dans  la  pathogénie  de  certaines  cavités  médul- 
laires i(ig.  •2i6  e!  2 H).  Elles  sont  mentionnées  par  d'autres  auteurs 
{Raymond,  Schlesinger)  qui  les  ont  décrites  sans  y  attacher  d'impor- 
tance. Il  s'agit  là  pourtant  dun  processus  très  spécial,  qui  expli(pie 
pourquoi  les  fentes  syringomyéliques  sont  quelquefois  tapissées  par 
une  membrane  conjonctive. 

Il  est  encore  une  autre  catégorie  de  lésions  vasculaires  qui  jouent 
un  rôle  dans  la  pathogénie  des  cavités  médullaires:  ce  sont  les  ané- 
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vrysmes.  Dans  Tol^sorvalion  rapporlcc  par  l'ayniond  et  Cestan,  la 
moelle  était  non  seulement  entourée  mais  aussi  pénétrée  par  des 
dilatations  vasculaires,  aulour  desciuellcs  s'est  développé  un  tissu 
dense  de  sclérose  névrogiique,  déterminant  ainsi  une  myélite  lente  et 
progressive;  au  niveau  du  premier  segment  dorsal  existait  unecavilé 
entourée  d'un  tissu  gliomateux.  Les  dilatations  vasculaires  ayant 
pour  origine  les  veines,  les  artères  et  les  capillaires,  les  auteurs 
admettent  qu'il  s'agit  d'un  anévrysme  cirsoïde  ayant  entraîné  une 
myélite  lente,  diiruse,  manifestement  secondaire  aux  lésions  des 
vaisseaux.  Il  est  à  remarquer  que  dans  ce  cas,  comme  dans  celui  de 
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Fig.  242.  —  Disposition  générale  des  l'entes,  dont  les  détails  sont  l'cprésentés  sur 
les  figures  suivantes  (même  cas  que  pour  les  figures  237  à  241)  (André-Thomas  et 
G.  Hausiîr). 


Soprana,  la  plupart  des  cavilés  sont  lorniées  par  des  dilatations 
anévrysmales. 

IV.  La  syringomyélic  relève  d'une  cause  mécanique.  —  SchalTer 
et  Preisz,  qui  reconnaissent  l'exislence  isolée  de  l'hydromyélie  et  de 
la  syringomyélic  et  admettent  l'association  possible  de  ces  deux  pro- 
cessus morbides,  pensent  que  l'hydromyélie  peut  être  occasionnée 
par  une  stase  du  licpiide  épendymaire  (conséquence  elle-même  d'une 
anomalie  du  c(eur),  par  une  tumeur  développée  dans  la  fosse  crâ- 
nienne postérieure,  ou  bien  être  due  à  la  persistance  d'un  grand  canal 
central  formé  pendant  la  vie  f<rlale  ;  les  mêmes  auteurs  admettent,  il 
est  vrai,  (jue  l'élargissement  du  canal  central  peut  se  produire  chez 
l'adulte  par  disparition  de  la  substance  grise  périépendymaire. 

Langhans  a  constaté  l'existence  de  syringomyélic  dans  la 
moelle  cervicale,  dans  des  cas  de  tumeur  volumineuse  de  l'encéphale; 
cet  auteur  pense  que  la  présence  de  cette  tumeur  gêne  la  circulation 
sanguine  ;  il  en  résulte  l'apparition  d'un  œdème  et  le  dépôt  d'une 
substance  gélatineuse  autour  des  éléments  nerveux,  et  la  formation 
d'une  cavité  qui  se  développe  aux  dépens  d'un  diverlicule  du  canal 
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épendymaire.  L'augmentation  de  la  pression  du  liquide  cérébro- 
spinal doit  également  entrer  en  cause.  La  coexistence  delà  dilatation 
du  canal  central  et  de  l'hydrocéphalie  a  été  plusieurs  fois  observée 
{Gerlach-Wold,  BuUard  et  Thomas,  Homèn). 

A  l'appui  de  la  théorie  mécanique,  viennent  les  observations  de 
dilatation  du  canal  central  ou  de  cavités  au-dessus  d'une  compression 
soit  traumatique,  soit  pathologiquede  lamoelle(Hoirmann,  Kahleret 
Schultze,  Schlesinger,  Dejerine)(rig.  138  et  139),  et  les  expériences  de 
Kronthal  et  de  Dexler  :  ces  derniers  auteurs  ont  démoniré,  en 
effet,  que  la  compression  lente  de  la  moelle  chez  le  chien  détermine, 


Fig.  213.   —   Fente  à  l^ords  végétants  festonnés  se  continuant  à  clia([ue  oxli'éniilé 
par  une  bande  cunjonclivc  linéaire. 

au-dessus  du  point  de  compression,  une  dilatation  du  canal  central. 

Lorsqu'il  n'est  pas  douteux  que  les  conditions  mécaniques  précé- 
demment cilées  ont  joué  un  rôle  dans  la  genèse  de  la  cavité  médul- 
laire, celle-ci  se  présente  habituellcmenlsous  l'aspect  d'une  dilatation 
simple  du  canal  central,  mais  ce  n'est  pas  une  règle  absolue,  soit  que 
la  gliose  ait  végété  autour  de  la  dilatation,  soit  qu'il  existe  en  dehors 
d'elle  d'autres  cavités  indépendantes,  soit  que  le  canal  central  se 
soit  rompu. 

^^  La  syringomyélie  a  été  encore  envisagée  comme  une  lésion  se- 
condaire à  rhématomyélie.  —  La  présence  de  pigmenl  sanguin  dans 
la  paroi  ou  dan^  la  cavilé  a  été  plusieurs  l'ois  constatée.  Ouand  elle 
existe,  elle  plaide  en  faveur  de  l'hypothèse  de  Minor:  d'après  lui,  les 
traumatismes  delà  moelle  avec  é|uinchement  sanguin  peuvent  èlre  le 
point  de  (h'part  d'une  réaction  névrogli(juc([ui  entoure  ce  dernier  à  la 
manière  d'un  anneau.  Dans  ces  conditions,  les  cellules  du  canal  cen- 
tral ont  également  une  tendance  à  prolil'érer,  celui-ci  est  quel(|uefois 
dilaté   comme  dans  riivdromvélie  ou  même  ouvert.  Ce  sont  là  des 
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si/riiu/omi/i'lics     lirmalonu/clor/ènes    (Redlich,    Schullze,    Pilres    et 
Sabrazés,  Spillor,   Slnilcliiiami,    Minor).    Dans  un   cas   de   fracture 


AS, 


Fij;.  2i4.  —  Voi^ôlalions  conjonotivos  de  la  corne  postérieure  y^auche.  Ces  tractu^ 
ouduleiix,  conloLU-ncs  en  multiples  replis,  sont  l'ormés  de  fibrilles  tassées.  Elles 
rcfuiilent  les  éloniciils  nerveux,  créant  des  pertes  de  substance  parallèles  à  leur 
elirection  :    au  Aoisinairc.  on   remarque  un  |  etit  vaisseau  à    paroi  liyperlrophiée. 

<lo  la  colonne  vertébrale  ayant  complètement  délniil  la   moelle  épi- 


Eif;.  2Î5.  —  lîase  de  la  corne  antérieure  droite.  Ici,  c'est  la  néoforniatinn  vascu- 
iaire  qui  prédomine.  Autom-  des  vaisseaux  néol'ormés  et  en  connexion  intime 
avec  leur  paroi,  on  voit  de  nombreux  traclus  conjoiictil's  minces  qui  végètent 
poiu'  leur  propre  compte. 

nièreau  niveau  despremière,  deuxième  el  iroisièine  paires  lombaires, 
l'un  de  nous  a  pu  suivre  une  eavilé  limitée  à  une  corne  postérieure 
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jusqu'au  niveau  de  la  septième  racine  cervicale,  el  relevant  d'une  héma- 
tomyélie  contemporaine  de  la  fracture  du  rachis  et  de  l'écrasement 
de  la  moelle  lombaire.  Le  canal  central  était  très  dilaté  au-dessus  de 
la  lésion  (tii^-.  i:V2  à  140).  Cette  observation  est  encore  intéressante 
par  ce  fait  que  cette  lésion  exclusivement  médullaire  avait  produit 
une  dissociation  syringomyélique  à  topoi^raphie  radiculaire. 

En  résumé^  les  cavités  médullaires  sont  l'aboutissant  de  processus 
divers. 

Dans  une  première  catégorie  de  faits,  le  canal  de  l'épendyme  est 


Fij;-.  246.  —  SyriiijîoniycHe.  Coupe  transversale  de  la  moelle  à  la  réi;ion  cervicale. 
Coloration  par  la  mcLliode  de  Pal  et  du  carmin.  La  cavité  médiane,  occupant 
pres([ue  toute  la  substance  j^risc,  se  continue  au  niveau  de  la  corne  j)ostérieure 
gauche  avec  une  fente  étroite,  linéaire,  qui  aboutit  à  la  périphérie  sous  la  pie- 
mèie.  Une  autre  l'ente  très  analogue  se  voit  à  la  place  du  sillon  nuklian  posté- 
rieur. Les  fentes,  ainsi  c[uc  la  cavité  piincipale,  sont  liordées  d'un  feuillet  con- 
jonclif  plus  ou  moins  végétant.  Les  régions  voisines  de  la  cavité  principale  sont 
remarquablement  conservées.  Par  contre,  autour  de  la  fente  du  cordon  posté- 
rieur, il  existe  une  zone  assez  étendue  de  démyélinisation. 


simplement  dilaté,  soit  par  suite  d'un  excès  de  pression  dans  le 
liquide  épendymaire,  comme  cela  se  voit  dans  quelques  cas  de 
néoplasme  cérébral,  d'hydrocéphalie,  d'une  compression;  soit  encore 
congénitalement,  ou  pour  toute  autre  cause  qui  jusqu'ici  nous 
échappe. 

La  dilatation  occupe  une  très  grande  hauteur  du  canal:  la  réaction 
névroglique  périépendymaire  fait  défaut  ou  est  peu  prononcée.  Il 
s'agit  alors  iVIu/dromyclii'.  Elle  n'a  presque  jamais  d'ex[)i'ession  cli- 
ni(|ue.  Dans  quelques  cas,  cependant,  l'hydromyélie  se  complique  de 
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fi^liosc  el  pr<''scnlc  les  caraclères  <iiii  oui  rlc  assignas  jusquir-i  aux 
cavilV'S  s\  riiijHomy(''li(|ii('S. 

Dans  une  autre  calé<^oiie,  les  cuiviU'S  creus(''es  dans  la  moelle  sont 
absolument  indépendanles  du  canal  épendymaire  ;  il  peut êlre compris 
dans  la  cavité  et  par  suite  irrite-,  mais  il  n'en  est  pas  le  point  de  dt-parl. 
Dans  ce  groupe  renirent  les  cavitc's  di'veloppc'es  à  la  suite  dlirmato- 
myélies,  dinllammalions  clironi(iues,  d'anévrysmes,  d'inflammations 
vasculaircs.  Les  cavités  dont  la  |)aroi  est  l'ormi'e  i»ar  une  membrane 


l'iLC.  247.  —  Coupe  transversale  passant  un  peu  au-dessous  de  celle  rciircsenlée 
sur  la  fi^^ure  |)récédente.  La  cavité  centrale  a  coniplclemcnt  disparu;  il  sulDsiste 
cependant  une  partie  de  son  prolontîenient  tlans  la  corne  postérieure  {gauche 
sous  forme  d'une  mince  fente  à  bords  accolés,  sauf  en  un  point  où  existe  un 
peloton  vasculaire.  La  fente  du  cordon  postérieur  a  pris  un  énorme  développe- 
ment et  s'est  transformée  en  une  cavité  irréj'ulière  à  bords  vé,.;étants,  lapissée 
par  des  tractus  conjonctifs.  (Anduk-Thomas  et  G.  Hausiîh,  /(■o;u);/;'.i/)/i/c  île  l;i 
Sid/jèlrière,  1904  ) 


conjonctive  ou  paj)illaire,  et  dont  le  voisinage  est  parcouru  par  des 
vaisseaux  à  tunique  adventice  proliférante,  forment  un  type  assez 
spécial,  englobant  un  très  grand  nombre  d'observations  André- Tho- 
mas et  llauser). 

Dans  une  troisième  catégorie  renlrenl  les  cas  <|\ii  ne  font  |ias  par- 
tie des  deux  premières,  el  dont  la  palliogénie  est  encore  disculée. 

Sur  la  plus  g'rande  partie  tie  la  moelle,  la  cavité  ne  correspond  pas 
à  une  dilatation  du  canal  de  l'épendyme  ;  les  lésions  vasculaires 
u'occupeni  cjue  le  second  |)lan.  Dans  un  certain  nombi'c  de  cas,  la 
i'.avité  est  creusée  aux  déi)ens  d'une  tumeur  gliomaleuse  centrale;  elle 
est  d'origine  néoplasique.  C'est  un  (jliomc  cenlral  excaxv. 

Dans  une  autre  série,  la  caviU-  est  moins  bien  limili-e,  de  même  ipie 
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le  tissu  névroglique  qui  l'entoure  ;  elle  paraît  formée  par  la  fonte 
(Vune  gliose  di/fuse.  Comme  dans  la  série  précédente,  elle  serait  d'ori- 
gine néoplasi(|ue. 

Qu'il  s'agissede  gliome  ou  de  gliose,  il  n'est  pas  rare  que  la  cavité 
soit  en  grande  partie  tapissée,  sur  (juelques  coupes,  parles  cellules 
épendymaires  qui  recouvrent  alors  une  circonCérence  beaucoup  plus 
grandequecelled'uncanalépendymaire  normal.  Dans  la  prolifération 
névroglique  intense  (jui  entoure  la  cavité,  on  rencontre  quelquefois 
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l'ig.  24s. —  Dilatation  du  canal  de  répendynie  et  prolifération  des  cellules  épL'udy- 
inaires  dans  un  cas  de  tabès.  [G.  Hausek,  Études  siu-  la  syriiii;omyélic.  Tiièse 
de  doctorat,  1901.) 

des  petites  cavités  moins  importantes,  tapissées  de  cellules  épendy- 
maires, ou  des  boyaux  épilliéliaux  enclavés  dans  le  tissu  fibril- 
laire(fig.  '2A{));  dans  l'intérieur  de  la  cavité  floltenl  parfois  des  bour- 
geons névrogliques,  complètement  recouverts  par  des  cellules 
épendymaires  ;  enfin,  (juel  que  soit  l'endroit  où  elles  se  trouvent,  ces 
cellules  peuvent  prolil't'rer  abondamment  et,  dans  ce  cas,  la  cavité 
est  ta[)issée  de  plusieurs  assises  de  cellules.  De  môme  qu'à  l'étal 
normal,  les  cellules  de  l'épendyme  peu\ent  conserver  la  forme 
épilliéliale  ou  se  présenter  comme  des  cellules  polyédriipies. 

La  formation  de  la  cavité  est  d'un  mécanisme  assez  complexe. 
A  côlé  de  la  cavilc  principale,  il  existe  assez  souvent  des  lacunes  dues 
à  la  mauvaise  nulriliou  des  l'Iéuieuls  nerveux  comprimi'S  el  refoult'S 
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par  rcMilKTancc  de  l.i  |irolilV'r;ilioii  ii»''\ To<^li(|iu'  ;  elles  cornmu- 
ni(|iuMil  à  un  inoinenl  donné  avec  la  eavilc'  pi-incipalc  el  conlribiienl  à 
1  aij;ran(lir.  La  cavilé  est  f|uel(|iierois  coniMéc  i»af  un  lissu  aniorplie, 
d'aspect  hyalin,  qui  indique  la  dégénéralion  des  élémenls  néoCormés 
cl  leur  fonte.  On  rencontre  aussi  des  héniorrai^ios,  des  foyers  lacu- 
naires périvasculaires  (pii  (''lariiissent  la  cavitt'-  primitive. 

Ce  sont  les  faits  de  celte  catégorie  que  revendiquent  les  partisans 
de  la  Ihi'orie  ncopldsique  et  les  partisans  de  Yanomalie  de  dcreloppe- 
mcnl.  Pour  ces  derniers,  le  processus  morbide  a  son  point  de  départ 
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Fij;.  'Ji!t.  —  Syrinf,^omycIie.  Coupe  transversale  de  la  moelle  à  la  léi^ioii  cei\icale 
(\ll'"  ratine).  Substance  grise  centrale.  Coloration  par  le  picrocarmin.  —  Au 
milieu  du  tissu  nc^vrof^lique  on  voit  de  nombreuses  fentes  tapissées  les  unes  par 
des  cellules  épendymaires  (/Vî/j),  les  autres  comblées  par  du  tissu  hyalin  (/ii/i. 

dans  une  anomalie  du  canal  de  Tépendynie  ou  dans  un  de  ces  diver- 
licules  épendymaires  qu'on  voit  sur  les  moelles  normales  au  voisi- 
nage du  canal  de  l'épendynic.  Quoi  (pi'il  en  soit,  la  végétation  névro- 
glicjue  se  présente  souvent  avec  tous  les  caractères  des  végétations 
néoplasiques,  soit  circonscrites  i  gliome),  soit  dilTu.se  'gliose  . 

Il  est  l)ien  difficile  desavoir  quelle  est  la  part  qui  i-evient  au  canal 
de  l'épendyme  dans  la  genèse  de  ces  processus,  d'autant  plus  qu'on 
peut  toujours  sedemaiuler  si  la  ililatation  du  canal  central  el  les  pro- 
liférations des  cellules  épendymaires  sont  primitives  ou  secondaires, 
c'est-à-dire  duesà  lirritalionde  voisinage.  L'épendymilese  rencontre, 
en  effet,  au  cours  de  quelques  inllammalions  chroniques  de  la  moelle 
(lig.  '2i8  .  Ouanl  au  traumatisme,  il  n'est  peut-être  ])as  étranger  à  la 
genèse  de  la  maladie,  il  est  mentionné  plusieurs  fois  dans  les  anté- 
cédents des  individus  chez  lesquels  se  sont  développés  des  gliomes 
des  centres  nerveux,  non  seulement  de  la  moelle,  mais  du  cerveau. 

(luillain  fait  encore  jouer  un  rôle  aux  infections  périphéricpies  et 
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à  la  névrite  ascendante  dans  la  pathogénie  de  la  syringomyélie  ;  mais 
il  reconnaît  que  les  observations  dans  lesquelles  ce  mécanisme  peut 
être  mis  en  cause  sont  rares.  Nous  croyons  qu'il  ne  s'agit  là  que  d'une 
coïncidence. 

TRAITEMENT.  —  Après  la  description  de  la  maladie,  il  esl  aisé  de 
comprendre  que  le  traitement  de  la  syringomyélie  ne  saurait  être  un 
traitement  curalif,  mais  simplement  un  traitement  palliatif. 

Les  toniques  sont  recommandés  (phosphates  et  glycéro-phos- 
phates,  l'iodure  de  fer,  le  quinquina,  la  noix  vomique,  l'arsenic). 

L'application  de  pointes  de  feu  superficielles  sur  la  colonne  verté- 
brale est  le  seul  révulsif  aucpiel  il  y  ait  lieu  d'avoir  recours. 

Les  troubles  trophi(iues,  les  panaris  en  particulier,  devront  être 
pansés  avec  le  plus  grand  soin  et  lrait<'s  par  l'antisepsie.  Les  opéra- 
tions ciiirurgicales  donnent  souvent  de  mauvais  résultats  cliez  les 
syringomyéli(}u;.'s  ;  c'est  pourquoi  il  faudra  être  sobre,  à  leur  égard, 
de  telles  interventions. 

Les  muscles  atrophiés  seront  électrisés  avec  les  courants  galva- 
ni(|ues  et  faraditpies. 

Quelques  améliorations  ont  été  olitenues  au  moyen  de  la  radio- 
thérapie (rayons  X)  par  llaymond,  Ménétrier,  IJeaui'ouret  Liiermitte: 
dans  deux  cas  ces  dei'niers  auteurs  ont  observé  une  diminution  des 
troubles  de  la  sensibilité,  de  la  motilité  et  de  la  scoliose;  par  contre, 
le  traitement  est  resté  sans  influence  sur  l'amyotrophie. 

TUAIEUIIS   DE   LA  MOELLE. 

Les  tumeurs  de  la  moelle  peuvent  prendre  naissance  soit  dans  la 
substance  médullaire  elle-même,  soit  dans  les  méninges,  soit  en 
dehors  des  méninges.  Ces  deux  dernières  variétés  n'agissent  sur  la 
moelle  que  secondairement  et  n'envahissent  son  parenchyme  qu'après 
l'avoir  comprimée  ;  aussi  leur  histoire  se  confond-elle  avec  celle  de 
la  compression  de  la  moelle. 

Sous  le  terme  de  lanieurs  de  la  moelle  nous  étudierons  uni([uemenl 
les  tumeurs  nées  dans  le  parenchyme  médullaire,  et  encore  élimi- 
nerons-nous de  celte  étude  la  gliose  médullaii'e,  qui  donne  lieu  à  une 
forme  clinique  spéciale  :  la  syringomyélie. 

ÉTIOLOGIE.  —  Les  tumeurs  delà  moelle  constituent  une  aU'ection 
rare. 

Elles  peuvent  naître  en  un  [)oint  quelconiiue  de  la  moelh;,  aussi 
bien  dans  la  substance  grise  (jue  dans  la  substance  blanche,  aussi 
bien  à  la  région  cervicale  «pTà  la  région  lombaire. 

En  dehors  des  tumeurs  d'origine  infectieuse  ou  parasitairi',  létio- 
logie  des  tumeurs  médullaires  est  complètement  inconnue.  Le  trau- 
matisme semble  cependant  jouer  un  rôle  provocateur  dans  certainscas. 

Sur  35000  protocoles  d'autopsies  praticpiées  à  l'hospice  général  de 
Vienne,  Schlesinger   ne  trouve  que   lOi  observations  où   la   moelle 
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iùl  été  intéressée  piimiliveincnt  ou  secondairemeiil  à  une  tumeur 
racliidienne  ou  niéningé»;  ;  les  tumeurs  secondaires  aux  alVections 
osseuses  sont  plus  Iréciuenles  <|ue  les  tumeurs  méniiif^ées  et  médul- 
laires réunies  ;  celles-ci  sont  d'ailleurs  à  peu  près  d'égale  fréquence. 
Sur  100  cas  de  tumeiir  vertébrale  et  inlraverléhrale  recueillis  dans 
la  litléralure.  Sclilesinger  trouve  «piedans-'JO  p.  I(M)(k'scasla  moelle 
est  seule  touchée. 

I)'a|)rès  Schlesinger.  pendant  les  dix  premières  années  de  la  vie 
le  tubercule  représente  la  l'orme  la  plus  fréquente  de  la  tumeur 
médullaire  primitive  ;  de  dix  à  (juarante  ans,  on  rencontre  surtout  le 
tubercule  et  le  gliome  ;  de  (juarante  à  soixante  ans,  les  gommes 
syphilitiques  et  le  tubercule. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  La  nature  des  tumeurs  de  la 
moelle  est  extrêmement  variable. 

Nous  ne  ferons  que  rappeler  le  gliome,  substratum  anatomirpie 
de  la  syringomyélie. 

De  toutes  les  tumeurs  médullaires,  le  luberciile  constitue  la  variété 
la  plus  fréquente.  Il  apparaît  à  toutes  les  périodes  de  la  vie,  mais 
surtout  pendant  Tenfance;  chez  Padulte,  il  est  plus  rare.  Soli- 
taire ou  multiple,  il  coïncide  le  plus  souvent  avec  la  tuberculose 
d'autres  organes.  Il  peut  siéger  en  un  point  quelconque  de  la  moelle, 
mais  surtout  au  niveau  des  renflements.  Son  volume  varie  d'un  grain 
de  cliènevis  à  une  noisette,  une  grosse  amande.  Apporté  par  le  sang, 
le  bacille  tuberculeux  s'arrête  de  préférence  dans  la  substance  grise; 
s'il  suit  au  contraire  les  traclus  méningées  inlraméduUaires,  il  se 
localise  d'abord  dans  la  substance  blanche.  Le  tubercule  formé 
s'étend  excenlri(juement  dans  tous  les  sens;  la  moelle  est  d'abord 
comprimée,  puis  tous  ses  éléments  sont  bouleversés  et  disparaissent, 
toute  topographie  devient  impossible  au  milieu  de  cette  masse  on  il 
est  impossible  de  rien  distinguer. 

Le  tubercule  provient  de  la  pulhilation  des  bacilles  de  Koch 
apportés  par  les  vaisseaux  et  end)olisés  dans  une  arlériole  :  son 
développement  est  le  même  que  dans  un  organe  quelconque  du  corps. 

Le  tubercule  forme  une  masse  dure,  compacte,  faisant  corps  avec 
la  moelle;  son  centre  est  jaune,  sa  périphérie  grise,  demi-transpa- 
rente. Le  tubercule  peut  se  ramollir  à  son  centre,  d'autres  fois  il 
subit  l'évolution  crétacée  et  crie  sous  le  scalpel. 

Autour  du  tubercule,  le  tissu  médullaire  est  en  voie  de  prolifération 
active;  celle  myélite  secondaire  inilammatoire,  plus  ou  moins 
étendue,  peut  |)arfois,  par  oblitération  des  vaisseaux  nourriciers, 
aboutir  à  un  véritable  ramollissement. 

Les  (jomiues  si/p/ii/iliques  conslituent  une  des  modalités  les  plus 
rares  des  luanifeslations  nerveuses  <le  la  syphilis.  Sollas,  dans  sa 
remarquable  thèse  si  documentée,  n'en  relève  que  sept  observations 
(Mac  Dowel    WilUs.  Wagner.  Lorcii/.o  Halles,  ."^avard.  Osier,  Haum- 
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garlen),  el  encore  la  difficulté  du  diagnostic  anatomique  est  telle 
que  certaines  d'cnlrc  elles  ne  doivent  être  admises  qu'avec  réserve. 
Hanot  el  Meunier  ajoutent  à  celte  liste  une  observation  de  Hosenthal, 
une  de  iMourek  et  une  observation  personnelle. 

Les  gommes  syphilitiques  sont  le  [)Ius  souvent  isolées,  mais  elles 
peuvent  être  doubles  et  bilatérales  (Hanoi  et  Meunier]  ou  même 
multiples  (Baumgarten).  De  consistance  ferme,  de  couleur  blanc 
jaunâtre,  leur  volume  peut  atteindre  celui  d'une  cerise.  Macroscopi- 
(piemenl,  elles  présentent  les  mêmes  caractères  que  les  tubercules 
(Hanot  et  Meunier)  :  forme  arrondie  et  circonscrite,  agglomération 
confluente  de  petites  cellules,  cellules  géantes,  dilatation  du  réseau 
vasculaire,  dégénérescence  des  zones  centrales.  Mais,  outre  Tabsence 
du  bacille  de  Koch,  la  gomme  syphilitique  se  reconnaît  surtout  aux 
altérations  vasculaires  spécifiques  :  endopériartériles  oblitérantes 
généralisées,  endopériphlébite  des  g'rosses  ou  des  petites  veines. 

Tumeurs  proprement  dites.  —  Lancereaux  a  observé  une  tumeur 
fibreuse  développée  dans  le  canal  de  l'épendyme  et  occupant  une 
partie  de  sa  hauteur. 

Fizio  Bcnvenutia  décrit  un  myxonie  de  la  substance  blanche  el  de 
la  substance  grise  avec  cavité  syringomyélique  secondaire. 

Cladek  a  publié  une  observation  de  sarcome  à  cellules  fusiformes, 
Bruns  un  cas  de  sarcome. 

Adamkiewicza  observé  un  sarcome  de  la  moelle,  à  marche  latente, 
au  point  d'émergence  du  plexus  brachial. 

Senator,  Dinkler  ont  vu  un  psammo-sarcome  des  méninges  envahir 
secondairement  la  moelle  dorsale. 

Frankel  a  observé,  après  Werner,  Rosentlial,  une  tumeur  fort 
rare  :  le  névro-épithéliome,  constitué  par  du  tissu  névroglique  con- 
tenant un  grand  nombre  de  petites  cavités  tapissées  dépithélium 
cylindrique,  ce  qui  prouve  que  la  tumeur  se  développe  aux  dépens 
des  cellules  aberrantes  du  canal  médullaire. 

Les  tumeurs  de  la  moelle  allectent  deux  sièges  de  prédilection  : 
les  renflements  cervical  et  lombaire  (Schlesinger). 

Ces  néoplasmes  se  développent  en  refoulant  peu  à  peu  autour 
d'eux  les  tissus  normaux  de  la  moelle.  Ceux-ci  peuvent  aussi  être 
englobés  progressivement  par  la  tumeur.  Ouel  que  soit  dailleurs  le 
mécanisme,  les  éléments  médullaires  s'altèrent,  deviennent  mécon- 
naissables, et  il  devient  impossible  de  reconnaître  les  cornes  grises 
d'avec  la  substance  blanche;  les  cordons  blancs  et  la  substance 
grise  ne  se  dilTérencient  plus  les  uns  des  autres. 

En  se  développant,  ces  tumeurs  exercent  sur  les  éléments  médul- 
laires et  sur  les  racines  une  compression  de  dedans  en  dehors,  d'où 
résultent  les  dégénérescences  secondaires,  ascendantes  et  descen- 
dantes. 

An-dessus  de  la   tumeur  qui  l'oblitère,   le  canal   épendymaire  se 
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dilate    en    cavité    régulière,  pseudo-syringomyélie  on    liydromyélie. 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  Il  est  impossible  de  présenter,  en  une 
vue  (reiisenddc.  la  sym|)tornatol(jgie  des  tumeurs  de  la  moelle. 
L'aspect  cliiii(|ue  varie  suivaid  le  siège  ûo,  la  tumeur,  suivard  la 
rai)idité  de  son  développemenl.  si  liicii  (|U(' climpic  cas  présente  un 
aspect  plus  ou  moins  dill'érent. 

Parfois  la  tumeur  reste  absolument  silencieuse:  le  fait  dWdam- 
kiewicz  en  est  un  bel  exemple  :  dans  ce  cas  le  sarcome  fut  une  trou- 
vaille d'autopsie. 

.Mais  habiluellement  la  symptomalologie  est  plus  complexe  et  les 
troubles  portent  sur  les  diverses  fonctions  de  la  moelle. 

La  maladie  peut  se  déveloi)per  lentement,  progressivement,  par 
des  troubles  vagues,  douloureux  ou  parétiques.  à  topographie 
variable;  après  une  série  d'aggravations  et  d'améliorations,  parfois 
d'une  façon  brusque,  la  maladie  s'installe  définitivement.  Dans  un 
cas  observé  par  l'un  de  nous.  l'alTeclion  débuta  par  des  [)liénomènes 
de  sciatique  double  précédant  la  paraplégie  ;  à  l'autopsie  on  trouva 
un  tubercule  du  volume  d'une  petite  noisette,  situé  dans  l'intérieur 
de  la  moelle  lombaire.  D'autres  fois,  cliez  un  individu  en  bonne  santé, 
sans  cause  apparente  ou  à  la  suite  d'un  traumatisme,  voire  môme 
d'une  émotion,  l'alïection  s'installe  brusquement,  d'un  seul  coup. 

Les  troubles  moteurs  consistent  en  paralysies  localisées  à  un  muscle 
ou  à  un  groupe  ujusculaire,  ou  étendues  à  tout  un  membre,  aux 
deux  membres  symétriques,  aux  quatre  membres.  Celte  paralysie  est 
spasmodique,  avec  contracture;  les  réflexes  tendineux  sont  exagérés. 

Le  malade  accuse  des  sensations  de  fatigue  rapide,  de  fourmille- 
ments, de  douleurs  sourdes  avec  paroxysmes,  de  douleurs  lanci- 
nantes dans  les  membres.  Souvent  les  troubles  subjectifs  de  la  sensi- 
bilité font  défaut.  L'examen  objectif  de  la  sensibilité  fait  découvrir 
des  zones  d'hypo-  ou  d'ancsthésie;  parfois  on  observe  la  dissociation 
syringomyélique  de  la  sensibilité.  Roux  et  Paviot  ont  constaté  l'anes- 
Ihésie  complète  de  la  peau  avec  hyperesthésie  des  sensibilités  jiro- 
fondes  (tendineuse,  articulaire,  osseuse,  musculaire). 

Les  troubles  trophiques  sont  multiples  et  frappent  toutes  les  parties 
constituantes  des  membres  atteints.  La  peau  présente  des  éruptions 
variées  (herpès,  urticaire,  zona  ;  elle  est  sèche  et  stjuameuse;  parfois, 
au  contraire,  lisse  (glossy-skin)  ou  œdéraatiée.  Les  muscles  s'atro- 
phient. Aux  points  de  pression  du  corps  apparaissent  des  escarres 
de  décid)itus  :  au  sacrum,  aux  fesses,  aux  coudes,  aux  talons,  aux 
trochanters. 

Les  sphincters  sont  d'ordinaire  altérés  et  on  voit  apparaître  la 
rétention  d'urine  avec  incontinence  par  regorgement,  et  la  constipation. 

Suivant  le  groupement  de  ces  symptômes,  ras|>ect  clinique  est 
essentiellement  variable.  Le  plus  souvent  l'affection  revêt  l'aspect  de 
Ja  paraplégie  spasmodiciue  par  myélite  Iransverse  ou  du  tabès  spas- 
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modique  :  c'est  de  beaucoup  la  forme  la  plus  IVéquenle.  Mais,  suivant 
la  localisation  de  la  lésion,  la  tumeur  médullaire  peut  simuler  toute 
espèce  de  maladie  de  la  moelle  et  évoluer  sous  la  forme  de  :  monoplégie 
spasmodique,  de  syndrome  de  Bro\vn-Sé(juard,  de  ra<liculite,  de 
Tatrophie  musculaire  progressive,  de  lataxie  locomotrice  de 
Duchenne    de  Boulogne). 

La  muUiplicité  des  tumeurs  peut  prêter  à  confusion  avec  la  sclé- 
rose en  plaques. 

MARCHE  ET  TERMINAISON.  —  Seule  de  toutes  les  tumeurs 
médullaires,  et  sous  Tinfluence  du  traitement  spécifique,  la  gomme 
syphiliti(|ue  est  susceptible  d'amélioration.  Toutes  les  autres  lumeurs 
présentent  une  évolution  fatalement  progressive,  soit  d'une  fagon 
régulière,  soit  après  une  série  de  rémissions  et  d'aggravations;  il  n'est 
pas  rare  cependant  de  voir  la  maladie,  arrivée  à  un  certain  degré  de 
son  évolution,  s'arrêter  définitivement  dans  sa  marche  envahissante. 

La  durée  de  l'affection  peut  être  fort  longue,  et  le  malade  peut 
vivre  des  années. 

La  mort  est  souvent  le  fait  d'une  affection  intercurrente  :  pneu- 
monie, tuberculose  pulmonaire  surtout  fréquente  dans  les  hospices, 
cystite  et  pyélo-néphrite  ascendante  favorisées  par  la  rétention  uri- 
naire.  Parfois  l'escarre  de  décubitus  sert  de  porte  d'entrée  à  l'infec- 
tion qui  emporte  le  malade,  soit  lentement  par  dégénérescence  amy- 
loïde  d(>s  ori^iuies,  soit  rapidement  par  mimingo-myélite  ascendante. 

DIAGNOSTIC.  —  Ce  que  nous  avons  dit  de  la  multi})licité  des 
formes  clinif|ues  indique  suffisamment  la  difficulté  extrême,  parfois 
insurmontable,  du  diagnostic. 

Quand,  chez  un  tuberculeux,  se  produit  une  paraplégie  spasmo- 
<lique,  on  songe  d'abord  à  un  mal  de  Pott  ou  à  une  compression 
médullaire.  Mais,  dans  les  deux  cas,  la  paraplégie  s'annonce  par  une 
phase  douloureuse  (douleurs  en  ceinture,  irradiées  dans  les  membres 
inférieurs,  continues  avec  paroxysmes  très  intenses),  qui  peut  man- 
quer dans  le  tubercule  de  la  moelle.  L'individu  atteint  de  mal  de 
Pott  présente  en  outre  une  sensibilité  extrême  des  vertèbres  à  la 
(•haleur  et  à  la  pression,  et  une  déviation  angulaire  du  rachis. 

Chez  un  syphilitique,  on  porte  le  plus  souvent  le  diagnostic  de 
paraplégie  syphilitique  par  sclérose,  et  la  reconnaissance  de  la 
gomme  sera  une  découverte  d'autopsie.  Mais,  nous  le  répétons,  les 
gommes  de  la  moelle  sont  extrêmement  rares. 

Pour  le  diagnoslic  du  siège  de  la  tumeur,  voy.  Comjnwssion  de  la 
moelle. 

TRAITEMENT.  —  Sauf  en  ce  qui  concerne  les  gommes  syphili- 
tiques, conti'e  lescjuelles  le  traitement  spécifique  est  tout-puissant, 
contre  les  autres  tumeurs  intraniédullaires.  la  théraj)euti(iue  médicah^ 
est  malheureusement  sans  action.  L'intervention  chirurgicale  ne 
donne  de  bons  résultats  que  lorsiiue  la  tumeur  est  extramédullaire. 
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AlALADIt:  l>K   LU  ILK. 

HISTORIQUE.  —  Dès  longlemps  rjillciilioii  des  rliniciens  avait  ('U- 
altirt'e  par  des  fails  de  conlraclurc  pcriiianciilf  des  (jiialre  membres 
ou  seulement  des  meml>res  inlV-rieurs  reiiionlant  à  la  naissance. 

Déjà  Audry  (1741)  signale  celle  rijj^idilé  infantile  datant  «  soit 
de  raccouchemenl,  soit  de  peu  de  lem|)s  après  l'accouchement  ». 
Delpecli  !  18-JS)  rapporte  un  l'ait  analogue.  Dans  son  étude  des  para- 
lysies de  renlance,  Heine  (l<SiO)  attribue  à  cet  étal  spasmodique  une 
origine  cérébrale. 

l.iltle  I  l(Sfil-18fi2)  isole  d'une  façon  très  nette  le  type  moibide  qui 
porte  aujourd'hui  son  nom.  Il  décrit  cette  allection  sous  le  nom  de 
congénital  spaslic  riçjidity  oflimbs.  A  cette  contracture  généralisée, 
il  reconnaît  comme  causes  :  la  naissance  avant  terme,  un  accouche- 
ment difficile,  et  l'arrivée  au  monde  en  état  d'asphyxic-  Dans  cette 
contracture  congénitale,  Little  dislingue  deux  formes  :  l'une  spinale, 
l'autre  cérébro-spinale,  et  admet  que  1  intelligence  est  touchée  dans 
beaucoup  de  cas;  ces  deux  formes  seraient  susceptibles  de  s'amé- 
liorer. Bien  que  Little  cite  divers  auteurs  français  [lîaume  (1805), 
Brachet  1837),  Billard  (1839)1  et  anglais  (Joergi,  qui  auraient  observé 
des  faits  analogues,  ce  sont  cependant  ses  travaux  (|ui  mirent  en 
lumière  celte  rigidité  congénitale  et  attirèrent  sur  elle  rattention  des 
auteurs. 

Slrohmeyer  la  décrit  sous  le  nom  de  tétanos  permanent  des  extré- 
mités chez  les  enfants;  Busch  la  dilïércncie  de  la  paralysie:  Adams 
insiste  sur  l'intluence  des  conditions  éliologiques  admises  par  Little, 
mais  soutient  contre  lui  que  les  fonctions  intellectuelles  sont  le 
plus  souvent  intacles;  enfin  'V^olkmann  (1872)  nie  la  possibilité  de 
dilTormités  persistantes  sous  l'influence  de  contractures  spasmo- 
diques,  et  la  rigidité  spasmodique  de  Little  tombe  dans  un  profond 
oubli. 

En  1875,  Erb  et  (^.harcot  décrivent  simultanément  chez  l'atlulte 
une  contracture  spasmodique  des  extrémités  inférieures,  allection 
étudiée  chez  nous  sous  le  nom  de  tabès  dorsal  spasmodique.  Mais  les 
mêmes  auteurs  reconnaissent  bientôt,  à  côté  du  labes  spasmodique 
de  l'adulte,  l'existence  de  la  même  allection  chez  l'enfant.  Plusieurs 
auteurs  (S.  (iee,  d'Heilly,  etc.)  en  rapportent  des  observations.  .Mais 
la  nature  de  la  maladie  et  son  analomie  pathologique  sont  vivement 
discutées,  les  auteurs  se  divisent  en  deux  camps,  et  celte  scission 
dure  encore  aujourd'hui. 

A  côlé  de  l'hémiplégie  cérébrale  infantile,  bien  individualisée  par 
sa  symptouuUologie  et  sa  lésion  cérébrale,  les  «  dualistes  »  décrivent 
la  maladie  de  Little  avec  les  caractères  éliologiques  et  clini(|ues 
reconnus  par  Lillle  lui-même,  et  en  font  une  maladie  spinale.  Seelig- 
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millier  (listiiiii;^ue  les  cas  rrorigine  spinale  dus  à  la  naissance  avant 
terme,  et  ceux  d'origine  cérébrale  ayant  pour  cause  les  accouche- 
ments laborieux  avec  asphyxie.  Fôrster  (1880),  Rupprecht  (1881) 
admettent  cette  distinction:  et  Rupprecht  est  le  premier  à  donner 
aux  formes  spinales  le  nom  de  maladie  de  Lilllc.  Naef  accepte  (1885) 
les  conclusions  de  ces  auteurs.  Pierre  Marie  il 892)  soutient  l'exis- 
tence de  la  maladie  de  Little  —  labes  spasmodique  de  l'enfant  —  et 
s'efforce  de  la  diiïérencier  de  l'hémiplégie  cérébrale  infantile  et  des 
autres  alTections  cérébrales  spasmodiques  de  l'enfance,  dont  elle  se 
distingue  par  l'intelligence  qui  tend  à  se  développer  normalement  et 
par  l'absence  de  troubles  épilepliques  ;  en  outre,  la  maladie  a  une 
tendance  spontanée  à  la  régression.  L'un  de  nous  (Dejcrine,  1892) 
invoque  en  faveur  de  la  maladie  de  Little,  affection  primitive  spinale, 
la  prédominance  des  symptômes  sur  les  membres  inférieurs,  l'absence 
d'atrophie,  l'absence  de  paralysie,  l'origine  congénitale  ou  ses  rap- 
ports avec  un  accouchement  avant  terme.  Brissaud  définit  la  maladie 
de  Little  :  une  «  paraplégie  spasmodique  et  congénitale  des  membres, 
plus  prononcée  aux  membres  inférieurs,  appartenant  en  propre  aux 
enfants  nés  avant  terme,  caractérisée  par  l'état  spasmodiijue  plus  que 
par  la  paralysie,  ne  se  compliquant  ni  de  phénomènes  convulsifs,  ni 
de  troubles  intellectuels,  et  susceptible,  sinon  d'une  guérison  com- 
plète, du  moins  d'une  amélioration  progressive  ».  Lemeignen  (1897) 
accepte  cette  définition,  »  tout  en  criti(|uant  la  dénomination  de 
maladie  de  Lillle,  car,  ainsi  comprise,  elle  ne  répond  pas  tout  à  fait 
aux  idées  émises  par  Little  ».  Van  Gehuchten  (1897)  se  rallie  pleine- 
ment à  la  manière  de  voir  de  Brissaud;  il  s'efTorce  de  restreindre  et 
de  limiter  la  maladie  de  Little  à  un  ensemble  de  faits  bien  déterminés 
et,  pour  préciser,  les  groupe  sous  le  nom  de  ri(jidité  spasmodique 
spinale  des  enfants  nés  avant  terme.  Le  letard  dans  le  développement 
du  faisceau  pyramidal  en  est  le  véritable  substratum  analomique,  de 
même  que  la  rigidité  spastique  avec  absence  de  paralysie  et  de  troubles 
intellectuels,  la  guérison  avec  les  progrès  de  làge,  en  sont  les  carac- 
tères cliniques  fondamentaux. 

Si  l'on  compare  la  conception  de  ces  derniers  auteurs  à  la  descrip- 
tion de  Little,  nous  voyons  que  le  cadre  s'est  singulièrement  rétréci, 
et  que  la  maladie  de  Little  ne  contient  plus  qu'une  petite  partie 
des  faits  observés  par  l'accoucheur  anglais;  pour  eux,  la  maladie 
de  Little  est  due  à  un  arrêt  de  développement  ou  à  l'absence  de 
développement  du  faisceau  pyramidal.  Ce  faisceau  apparaît  à  la 
moitié  ou  à  la  fin  du  cinquième  mois  fœtal,  il  est  un  des  derniers 
à  recevoir  sa  myéline  (Flechsig).  Van  Gehuchten  a  établi,  en  outre, 
qu'à  sept  mois  les  cylindraxes  des  cellules  rolandiques  ne  sont 
descendus  que  dans  la  substance  blanche  des  hémisphères  cérébraux, 
la  capsule  interne,  le  pédoncule  cérébral  et  la  protubérance  annu- 
laire; ils  ont  même  pénétré  dans  le  bulbe,  mais  ils  manquent  sur 
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loulo  la  liaiileurclc  la  moello.  Leur  niyélinisalion  commence  au  nmi- 
vième  mois  de  la  vie  inlra-ulérine  et  ne  s'achève  qu'au  cinquième 
mois  de  la  vie  extra-utérine.  Par  contre,  chez  les  animaux  qui  courent 
librement  en  venant  au  monde,  comme  le  cobaye,  le  faisceau  pyra- 
midal est  développé  dès  la  naissance.  Aussi,  comme  l'a  dit  \  idpian,  si 
l'enfant  présentait  un  développement  de  son  faisceau  pyramidal  aussi 
précoce  que  celui  du  cochon  d'Inde,  il  marcherait  dès  les  premiers 
jours.  Donc  l'enfant  né  avant  terme  a  un  faisceau  pyramidal  non 
myélinisé  ou  même  dont  les  cylindra.xes  nont  pas  atteint  la  moelle. 
Dans  la  vie  extra-utérine,  l'enfant  ne  rencontre  pas  des  conditions 
de  développement  aussi  favorables  que  dans  la  vie  intra-utérine  : 
aussi  les  fibres  du  faisceau  pyramidal  mettent-elles,  chez  l'enfant 
né  avant  terme,  pour  descendre  dans  la  moelle  et  se  myéliniser, 
beaucoup  plus  de  temps  qu'il  ne  leur  en  aurait  fallu  si  la  vie  intra- 
utérine  avait  eu  sa  durée  normale.  La  moelle,  ainsi  privée  plus  ou 
moins  longtemps  de  toute  relation  avec  lécorce  cérébrale,  traduit 
son  indépendance  par  une  spasticité  exagérée  ;  mais  celle-ci  s'atté- 
nue au  furet  à  mesure  que  les  fibres  pyramidales  rejoignent  les  dilTé- 
rents  étages  de  la  moelle  :  comme  elles  atteignent  le  renflement  cer- 
vical bien  avant  le  renflement  lombaire,  il  en  résulte  que  les  membres 
supérieurs,  d'ailleurs  moins  fréquemment  atteints,  perdent  aussi  les 
premiers  cette  spasticité:  mais  ce  ne  sont  là  que  des  hypothèses. 

A  l'inverse  des  auteurs  précédents,  d'autres  cliniciens  ont  soutenu 
une  opinion  toute  dilïérente.  La  maladie  de  Littlc  n'existe  pas  en 
tant  qu'entité  morbide  d'origine  spinale  ;  elle  n'est  qu'un  syndrome 
clinique;  entre  elle  et  l'hémiplégie  spasmodique  infantile,  il  existe  une 
série  de  types  de  transition  et  la  maladie  de  Litlle  est  toujours  d'origine 
cérébrale  [Ross,  Wolten,  Osier,  Feer,  Freud  (1897)].  Freud  assimile 
la  maladie  de  Litlle  à  l'hémiplégie  cérébrale  infantile.  Sous  le  nom  de 
diplégie  cérébrale  infantile,  il  constitue  un  grand  groupe  morbide 
comprenant  quatre  formes  secondaires  :  la  diplégie  cérébrale  infan- 
tile, la  rigidité  spasmodique  paraplégique,  la  contracture  généralisée, 
la  chorée  congénitale  avec  athétose  double.  Toutes  les  formes  de  ce 
groupe  relèvent  d'une  lésion  cérébrale  et,  entre  les  divers  types,  on 
rencontre  toutes  les  formes  intermédiaires. 

Raymond  (1893)  défend  une  doctrine  absolument  semblable. 
Comme  Freud,  il  reconnaît  quatre  groupes  d'afTections  spasmopa- 
ralytiques  infantiles  :  la  maladie  de  Liltle  (^formes  paraplégique, 
monoplégique  et  généralisée),  la  paraplégie  spasmodique  infantile, 
l'hémiplégie  spasmodique  infantile,  la  diplégie  cérébrale  infantile. 
Faisant  pour  la  maladie  de  Liltle  le  même  travail  que  pour  le  tabès 
dorsal  spasmodique,  Raymond  conclut  :  <<  Il  n'existe  pas  plus  chez 
l'enfant  que  chez  l'adulte  une  espèce  morbide  qui  se  manifeste  sous 
les  dehors  d'un  ensemble  de  symptômes,  ceux  du  tabès  spasmodique 
on  de  la  maladie  de  Litlle,  en  rapport  conslanl  et  obligatoire  avec 
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une  dégénérescence  primitive  ou  un  arrêt  de  développement  du  fais- 
ceau pyramidal...  Ce  qu'on  a  décrit  sous  les  noms  de  maladie  de 
Little.  de  paraplégie  spasmodique  infanlile,  d'hémiplégie  spasmodicjue 
infantile,  de  diplégie  cérébrale  infantile,  ne  sont  que  des  types  clini- 
ques qui  réalisent  d'une  certaine  façon  l'association  de  quelques 
symptômes  parmi  lesquels  dominent  la  contracture  et  la  paralysie 
motrice.  »  A  cette  opinion  se  sont  ralliés  Haushalter  et  Hartmann, 
Ganghofner,  Sachs,  Benedikt,  etc. 

Enfin  Cestan  (1899)  a  repris  l'étude  de  cette  maladie,  et,  à 
l'aide  de  quelques  faits  personnels  suivis  d'autopsie,  recueillis 
dans  les  services  de  Bourneville  et  de  Raymond,  il  s'efforce  de 
démontrer  qu'aucun  des  caractères  donnés  par  les  partisans  de  la 
théorie  dualiste  ne  peut  servir  à  caractériser  l'entité  morbide  de  la 
maladie  de  Little,  et  à  en  faire  une  affection  spinale  primitive.  Dans 
tous  les  cas,  l'autopsie  révèle  une  lésion  cérébrale. 

Entre  ces  deux  opinions  extrêmes,  il  y  a  place  pour  une  troisième 
opinion.  Rappelons  que  déjà  Little  décrivait  une  forme  spinale  et 
une  forme  cérébrale.  C'est  à  cette  opinion  qu'il  faut  en  revenir.  Dans 
beaucoup  de  cas,  en  ciTet,  il  n'y  a  pas  de  distinction  à  faire  entre  la 
maladie  de  Little  et  l'hémiplégie  cérébrale  infantile  bilatérale,  et  il 
s'agit  en  réalité  d'une  seule  et  même  affection,  rentrant  dans  le  groupe 
des  diplégies  cérébrales  de  Freud.  Cette  opinion,  soutenue  tout  ré- 
cemment par  Raymond,  paraît  très  acceptable  pour  beaucoup  de  cas 
publiés  sous  l'étiquette  de  maladie  de  Little,  de  paraplégie  spasmo- 
dique  infantile,  etc.  INIais  il  est  impossible  de  l'appliquer  à  tous  les 
cas  de  contracture  des  membres  d'origine  congénitale.  Les  autopsies 
que  l'un  de  nous  [Dejerine  (1897-1903)]  a  publiées  démontrent  en  effet 
qu'il  existe  une  maladie  de  Liltle  par  lésion  spinale  primitive  (fig.  32  à 
35,  et  253  à  256).  On  doit  donc  désormais  admettre  que  le  syndrome 
de  Liltle  relève  tantôt  de  lésions  cérébrales,  tantôt  de  lésions  spinales 
primitives.  Enfin  d'autre  part,  si  on  se  place  sur  le  terrain  de  la  cli- 
niqueet  si,  en  particulier,  on  tientcompte  de  l'évolution  del'affection, 
il  semble  que  l'on  doit,  en  nosologie,  faire  une  place  à  part  aux  cas 
de  rigidité  spasmodique  congénitale  qui,  survenus  dans  les  cas  de 
naissance  avant  terme  ou  à  la  suite  d'un  accouchement  laborieux, 
s'améliorent  progressivement  d'année  en  année;  il  s'agit  ici  d'une 
forme  clinique  très  spéciale  et  d'un  diagnostic  facile. 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  La  maladie  de  Little  est  d'origine  congé- 
nitale. Aussi  peut-on  dès  la  naissance  s'apercevoir  que  l'enfant  est 
raide  soit  des  quatre  membres,  soit  seulement  des  membres  inférieurs. 
Le  plus  souvent  il  s'agit  d'un  plus  ou  moins  grand  défaut  de  souf)Iesse, 
gênant  pour  habiller  l'enfant  ;  rarement  les  membres  sont  fixés  dans 
Une  attitude  rigide.  La  déglutition  peut  être  difficile  et  la  nutrition 
(!<•  l'enfant  en  être  entravée  (Brissaud,  Mya  et  Lévi),  Souvent  aussi, 
ce  nest  que  plus  ou  moins  longtemps  après  la  naissance  que  les 
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parents  s'aperçoivent  que  leur  enfant  difTère  des  autres  enfants  de 
son  âge,  lorsqu'il  commence  à  exéculer  des  raouvemenls  volontaires 
qui  sont  etïectués  avec  une  extrême  lenteur.  11  larde  à  parler  et  à 
marcher  jusqu'à  l'Age  de  quatre  ou  cinq  ans,  il  ne  peut  avancer  sans 
être  soutenu  sous  les  bras;  quand  on  essaie  de  le  faire  marcher,  les 
membres  se  raidissent,  tous  les  muscles  du  corps  se  conlracturent 
et  l'enfant  est  incapable  de  détacher  les  pieds  du  sol.  Quand  il  fait  ses 
premiers  pas,  l'enfant  ne  marche  qu'on  hésitant  ;  au  lieu  d'élro  souple, 
il  se  raidit  involontairement,  il  s'immobilise;  il  traîne  la  pointe  du 
pied  sur  le  sol  qu'il  ne  quitte  jamais,  les  cuisses  sont  accolées,  en 
adduction  et  rotation  en  dedans,  tandis  qu'il  écarte  les  pieds;  il  se 
cramponne  à  tout  ce  qu'il  rencontre.  L"abandonne-t-on  à  lui-même, 
l'enfant  n'a  aucune  tendance  à  faire  des  mouvements  spontanés;  il 
reste  inerte,  tout  mouvement  est  pour  lui  un  travail,  un  eiTort. 

A  l'examen,  l'enfant  présente  un  aspect  caractéristique.  La  physio- 
nomie est  variable.  Tel  enfant  aura  un  faciès  normal,  vif  et  éveillé, 
tel  autre  présentera  des  traits  figés,  immobilisés  par  les  spasmes; 
quand  on  lui  adresse  la  parole,  l'expression  de  son  visage  se  modifie 
lentement  et  contradictoirement(grimacesspasmodiques)  ;  la  mimique 
en  est  profondément  altérée.  Certains  enfants  paraissent  peu  éveillés, 
alors  même  (|ue  linlelligence  se  développe  normalement  ;  plus  rare- 
ment, la  salivation  continuelle,  la  procidence  de  la  langue,  la  fixité 
du  regard  hébété,  lui  donneront  l'air  vieillot,  un  peu  niais.  A  l'exa- 
men, le  crâne  présente  assez  souvent  la  déformation  dite  e/j  carène  \ 
le  front  est  haut,  élargi,  bombé:  c'est  le  front  olympien.  La  tête 
est  parfois  fléchie  sur  le  tronc  et  l'enfant  a  de  la  difficulté  î\  la 
tourner. 

Quand  l'enfant  est  assis,  ses  cuisses  sont  rapprochées,  ses  genoux 
collés  l'un  contre  l'autre,  ses  jambes  en  demi-tlexion  sur  les  cuisses 
et  en  adduction  ;  les  pieds  en  équin,  en  adduction  et  avec  un  certain 
degré  de  rotation  en  dedans,  se  touchent  par  leurs  pointes,  tandis 
que  les  talons  sont  très  écartés  (fig.  250). 

Si  l'on  saisit  l'enfant  par  les  pieds,  on  le  soulève  tout  dune  pièce, 
comme  s'il  était  ankylosé  de  toutes  les  articulations.  En  palpant  les 
membres,  il  est  facile  de  reconnaître  la  dureté  des  muscles  ;  en  cher- 
chant à  leur  imprimer  des  mouvements,  à  étendre  par  exemple  la 
jambe  sur  la  cuisse,  on  entraîne  tout  le  membre  inférieur  et  souvent 
le  tronc  avec  lui. 

Les  membres  supérieurs  peuvent  être  ou  non  indemnes;  en  tout 
cas  la  contracture  y  est  toujours  moins  accentuée  qu'aux  jambes. 
Les  bras  sont  en  adduction,  accolés  au  tronc,  les  avant-bras  fléchis 
sur  les  bras  et  en  supination,  la  main  à  moitié  fléchie. 

Debout  et  soutenu  par  les  aisselles,  le  petit  malade  n'appuie  sur  le 
sol  que  par  la  pointe  des  pieds  :  la  plante  regarde  en  dedans  ;  l'adduc- 
tion des  cuisses  et  le  rapprochement  des  genoux  .«ont  beaucoup  plus 
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accentués  que  lorsqu'il  esl  assis.  Il  fléchit  le  corps  en  avant,  les  coudes 
se  détachent  un  peu  du  tronc.  Si  on  le  lâche,  il  s'immobilise  immé- 
diatement, il  écarte  les  bras  et  menace  de  tomber:  il  reste  en  panne. 
Les  mouvements  volontaires  sont  très  difficiles,  lents,  pénibles; 
ils  sont  dailleurs  plus  faciles  et  plus  amples  aux  membres  supérieurs 
qu'aux  membres  inférieurs.  Gommande-t-on,  en  effet,  à  l'enfant  d'exé- 
cuter tel  ou  tel  mouve- 
ment, la  rigidité  s'exa- 
gère aussitôt  et  en  rend 
l'exécution  très  difficile. 
La  parole  est  souvent 
incorrecte;  la  langue 
est  malhabile;  l'enfant 
articule  avec  effort,  en 
faisant  force  grimaces, 
parfois  accompagnées  de 
strabisme  passager  et  de 
mouvements  de  contor- 
sion des  bras. 

Veut-on  faire  marcher 
le  malade,  il  s'avance 
sur  la  pointe  du  pied 
sans  soulever  le  mem- 
bre, en  frottant  la  pointe 
du  pied  sur  le  sol,  usant 
ses  souliers  par  la  pointe 
et  un  peu  par  le  bord 
interne,  serrant  les  ge- 
noux par  contracture  des 
adducteurs,  ce  que  tra- 
duit l'usure  du  pantalon 
à  ce  niveau.  C'est  à  la  fois 
une  démarche  de  digiti- 
grade, puisqu'il  ne  repose 
sur  le  sol  que  par  la 
pointe    du    pied,    et    de 

gallinacé,  puisque,  les  dilTc-rents  articles  des  mendjrcs  infi-i'ieurs 
étant  immobilisés  par  la  contracture,  le  malade  ne  peut  avancer  (|ue 
|>ar  des  inflexions  latérales  du  ti'onc  qui  est  en  même  temps  incliné 
en  avant  :  il  ne  marche  pas  avec  ses  membres  inférieurs  comme  un 
individu  normal,  mais  avec  le  tronc.  L'équinisme  peut  être  tel  que 
l'enfant,  au  lieu  de  marcher  sur  son  lalon  antérieur,  n'appuie  sur  le 
sol  que  par  la  face  plantaire  de  ses  orteils.  11  marche  en  se  dandinant  ; 
la  course  s'effectue  dans  les  mêmes  comlitions,  (juelquefois  même 
mieux  (pie  la  marche,  l^arfois  les  jambes  s'entre-croisent,  le  i)ied  déciit 


Fii. 
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un  arc  de  cercle  <)ui  le  l'ail  passer  devanl  laiilre:  Tenlanl  marche  en 
ciseaux;  il  cherche  partout  un  point  d'appui.  La  stabilité  est  très 
précaire  cl  à  chaque  pas  il  menace  de  tomber.  Malgré  toute  son 
attenlion,  l'enfant  bute,  surloul  s'il  marche  sur  un  terrain  inégal  ; 
])arrois  il  est  pris  de  faiblesse  subite  et  s'affaisse  brusquement  ; 
d'ailleurs  la  fatigue  vient  d'ordinaire  assez  vite  après  une  courte 
marche. 

Aux  membres  supérieurs,  les  mouvements  sont  plus  libres;  et  dans 
les  cas  légers  la  difficulté  se  montre  surtout  dans  l'exécution  des 
mouvements  délicats  :  ces  malades  sont  avant  tout  des  maladroits. 
Dans  les  cas  de  contracture  intense,  l'impotence  peut  être  complète. 
Les  mouvements  passifs  sont  très  gênés  et  limités  du  fait  de  la 
contracture.  C'est  surtout  dans  les  adducteurs  qu'elle  prédomine; 
aussi  a-t-on  la  plus  grande  peine  à  écarter  les  cuisses,  à  détacher  les 
bras  du  tronc.  Dès  qu'on  abandonne  le  membre  à  lui-même,  il  reprend 
sa  position  première. 

Cet  éréthisme  musculaire  peut  frapper,  bien  (jue  plus  rarement, 
les  muscles  dont  l'action  est  surtout  réflexe  :  Osier,  Halenuinn  ont 
observé  du  nystagmus  ;  le  strabisme  a  été  fréquemment  rencontré 
(Feer,  Freud,  Rosenthal).  De  la  rigidité  musculaire  relèvent  les 
troubles  de  la  déglutition  ;  exceptionnellement  le  malade  ne  peut 
absorber  que  des  liquides  et  dans  le  décubitus  ;  ou  bien  encore  il 
existe  un  spasme  de  la  langue,  des  masticateurs  et  des  muscles  du 
pharynx  (Haushalter)  ;  mais  très  rarement  la  gène  est  aussi  accentuée. 
Parfois  il  existe  une  fatigue  rapide  des  muscles  ;  les  premières  bou- 
chées passent  facilement  ;  puis  la  déglutition  devient  plus  difficile 
et  bientôt  l'enfant  est  obligé  de  faire  une  pause  après  laquelle  elle 
redevient  possible.  D'ordinaire  la  déglutition  est  facile,  mais  elle 
reste  souvent  un  acte  voulu,  plus  réfléchi  que  chez  l'individu  normal. 
Tous  les  rénex(^s  tendineux  sont  exagérés  :  réflexe  rotulien,  du 
tendon  d'Achille,  du  radial,  du  triceps,  mais  du  fait  de  l'intensité  de  la 
contracture  et  de  la  rétraction  des  muscles  de  la  région  postérieure 
de  la  jambe,  il  n'y  a  pas  ordinairement  de  clonus  du  pied,  ni  de  tré- 
pidation rotulienne.  Glorieux  a  signalé  l'existence  du  phénomène 
des  orteils  ou  -réflexe  de  Babinski  :  il  est  pour  ainsi  dire  constant. 
Parfois,  dans  certaines  formes  de  rigidité  spasmodi([ue,  on  voit,  à 
l'occasion  des  mouvements  volontaires,  des  mouvements  choréo-alhé- 
tosiques  s'ajouter  à  la  contracture,  et  leur  intensité  est  en  raison 
inverse  diC  cette  dernière. 

Si  on  analyse  l'état  de  ces  malades,  on  s'aperçoit  que  la  motilité  est 
gênée  surtout  du  fait  de  la  contracture:  ces  sujets  sont  des  contrac- 
tures et  non  des  paralytiques.  Chez  eux  la  force  musculaire  est  ordi- 
nairement normale  ;  bien  appuyés,  ils  peuvent  facilement  supporter 
un  fardeau  sur  les  épaules;  ils  sont  impotents  du  fait  de  leur  con- 
tracture et  proportionnellement  à  l'intensité  de  cette  dernière. 
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La  sensibilité  est  normale  sous  tous  ses  modes  et  sur  tous  les  points 
du  corps. 

Il  nya  que  peu  ou  pas  de  troubles  trophiques.  L'enfant  est  d'une 
taille  sensiblement  égale  à  celle  des  enfants  de  son  âge;  cependant 
il  y  a  parfois  un  peu  d'amaigrissement  des  membres  inférieurs.  Mais 
il  n'y  a  pas  d'atrophie  musculaire,  pas  d'atrophie  osseuse. 

Les  sphincters  sont  toujours  respectés.  Cependant  Simon  a  vu 
une  enfant,  sans  troubles  intellectuels,  rester  gâteuse  jusqu'au 
moment  où  elle  a  commencé  à  parler  et  à  marcher. 

L'intelligence  est  souvent  intacte,  mais  souvent  aussi  ces  malades 
restent  arriérés,  en  retard  sur  leur  âge. 

On  a  noté  des  troubles  du  caractère.  Chez  ces  enfants,  on  peut 
observer  les  principaux  signes  de  dégénérescence  mentale:  colères 
faciles,  violences,  taquineries  méchantes,  jeux  faciles  (Pierre 
Marie)  ;  mais  le  fait  n'est  pas  constant. 

Toute  la  symptomatologie  se  résume  donc  dans  une  contracture 
généralisée,  symétrique,  prédominant  dans  les  membres  inférieurs. 

Par  elle-même,  la  maladie  de  Little  n'entraîne  pas  la  mort,  et  les 
malades  peuvent  atteindre  un  âge  avancé. 

FORMES  CLINIQUES.  —  A  côté  de  la  forme  type,  complète,  à  con- 
tracture généralisée  ou  à  paraplégie  spasmodique  manifeste,  on  peut 
voir  des  formes  atténuées,  légères.  Parfois  la  contracture  est  très 
faible,  latente  pour  ainsi  dire,  ne  se  traduisant  que  par  de  l'inhabileté 
dans  les  mouvements.  Les  parents  s'aperçoivent  que,  quand  l'enfant 
marche,  il  tombe  à  chaque  instant,  sans  raison.  Parfois  elle  est  pas- 
sagère et  ne  se  manifeste  que  dans  certains  mouvements  délicats, 
avec  tension  extrême  de  l'esprit,  ou  à  l'occasion  d'une  frayeur,  d'un 
mouvement  brusque. 

Oddo  considère  comme  une  forme  de  maladie  de  Little  fruste  un 
certain  nombre  de  pieds  bots  spasmodiques  congénitaux,  bilaté- 
raux; la  rigidité  très  limitée  se  cantonne  alors  aux  muscles  du  mollet. 

Certaines  formes  se  compliquent  de  l'adjonction  de  troubles  psy- 
chiques, de  mouvements  choréo-athétosiques  ou  même  de  paralysies 
et  de  convulsions  épileptiformes. 

On  peut  diviser,  au  point  de  vue  sémiologique,  le  syndrome  de 
Little  en  deux  grandes  variétés,  suivant  que  le  sujet  qui  en  est 
porteur  voit  ou  non  s'améliorer  progressivement  son  état  à  mesure 
qu'il  avance  en  âge.  Dans  la  première  catégorie  rentrent  les  cas  dans 
les(|uels  se  trouvent  les  deux  facteurs  étiologiques  suivants:  lo  la  nais- 
sance avant  terme  ;  '2°  les  traumatismes  pendant  l'accouchement.  Il 
n'existe  pas  de  paralysie  véritable,  l'impotence  est  due  à  la  contrac- 
ture et  non  à  la  faiblesse  musculaire.  Les  malades  sont,  en  d'autres 
termes,  des  spasmodiques  et  non  des  paralytiques.  Chez  eux,  on 
n'observe  ni  atrophie  musculaire,  ni  arrêt  de  développement  des 
membres.  L'intelligence  est  intacte,  l'épilepsie  très  rare.  Enfin,  l'état 
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des  sujets  va  toujours  en  s'aniélioianl  à  [)artir  de  la  naissance.  Les 
membres  supérieurs  guérisseul  complèl(;ment  dans  un  grand  nombre 
de  cas  :  dans  la  plupart  ils  saméliorenl  et  remplissent  leur  office 


Fij;.  251.  —  Rif^idité  si)asmodique  conj;éiiitale  des  quatre  niemliros  par  lésion  mé- 
dullaire pi'imilivc,  a\-eo  prédominance  très  niarepiée  de  la  conlraclurc  dans  les 
mend)i'L's  inl'éficurs  — déniarclie  pemlulairc  — cliez  un  liouunede  (]uaranlo-qualro 
ans,  né  à  lernie  (Hicctre,  lSi)i|.  [Voy.  .1.  l)i-..u;iu.Mi,  Sur  la  rigidité  spasmodiquc 
dorii^ino  médullaire.  (Henie  neurologique,  l'.tOS,  ]>.  tiOl.  Ohs.  II).]  Les  lésions  trou- 
\'ées  à  l'autopsie  sont  i-eprésenlées  dans  les  lijjures  2 J3  à  256. 

dans  les  divers  usages  de  la  vie  ;  la  mimiiiue  se  corrige  également, 
mais  il  jicrsiste  toujours  une  certaine  raideur  des  membres  inférieurs 
pouvant  parfois  cependant  disparaître  plus  ou  moins  totalement  avec 
le  développement  complet  de  l'imlividu.  Cette  diminution  progressive 
de  la  contracture  avec  le    tem|)s  implique  forcément  un  processus 
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analoiiiique  parliculier,  mais  encore  assez  obscur.  Dans  la  deuxième 
catégorie  rentrent  les  cas  de  maladie  de  Little  relevant  de  lésions 
matérielles  grossières  des  hémisphères  cérébraux.  Dans  celte  forme, 
dite  aussi  cérébro-spinale,  les 
troubles  de  rintelligence  sont 
en  général  constants,  il  existe 
de  l'arrêt  de  développement 
des  membres  inférieurs,  l'épi- 
lepsie  est  très  commune,  l'in- 
telligence peu  développée  ; 
l'état  du  malade  ne  s'améliore 
pas  avec  les  années. 

ÉTIOLOGIE.  —  On  a  souvent 
invoqué  du  côté  de  la  mère  des 
causes  banales  :  frayeurs,  cha- 
grins ;  ou  incertaines  :  gros- 
sesses répétées,  traumatismes. 

Les  causes  vraiment  efficaces 
invoquées  par  Little  sont  :  la 
naissance  avant  terme  ou  en 
état  de  mort  apparente,  un  ac- 
couchement laborieux.  Si  la 
forme  congénitale  de  la  rigidité 
spasmodique  est  celle  que  l'on 
observe  le  plus  souvent,  elle 
peut  aussi  être  acquise  et  sur- 
venir pendant  les  premières  an- 
nées de  la  vie.  Mais  dans  ce  der- 
nier ordre  de  faits  ce  n'est  plus 
à  la  maladie  de  Little  que  l'on 
a  alTaire,  mais  bien  à  la  para- 
plégie spasmodique  de  l'en- 
fance, familiale  ou  non. 

La  naissance  avant  terme 
serait  la  cause  ordinaire  des 
cas  purs  et  donne  lieu  surtout 
à  la  paraplégie  sj^asmodique  ; 
l'asphyxie  à  la  naissance  don- 
nerait de  pi'éférence  la  con- 
tracture généralisée  (Simon). 
Parmi  les  causes,  on    peut   ranger   aussi  la  grossesse  gémellaire. 

Mais  un  très  grand  nombre  d'enfants  naissant  avant  terme,  en  état 
d'asphyxie,  après  un  accouchement  laborieuxon  mêmedans  une  gros- 
sesse gémellaire,  ne  présentent  pas  trace  de  contracture.  Aussi  a-t-on 
cherché  la  cause  première  de  la  maladie  dans  un  allaiblissement  pri- 


Fifî'.  2?>2.  —  Riijiclité  s])asni()(Ji(]ue  congc- 
nilale  des  membr-es  inférieurs  chez  une 
jeune  fille  de  viag:L-huit  ans,  naissance 
avant  terme  —  1  mois.  —  intcgritc  des 
memljres  supérieurs.  I>'équiuistne  des 
pieds  est  moins  marqué  c|u'il  n'est  d'ordi- 
naire dans  la  nuiladic  tle  I.ittlc.  car  à 
Tàge  de  sept  ans  les  tendons  d'.\cliiile  ont 
été  sectionnés.  I>es  muscles  des  membres 
intérieurs  sont  notablement  diminués  de 
volume  (Salpètrière,  1908). 
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inordial  du  syslèinc  nerveux,  l'ournier  a  voulu  l'aire  jouer  ce  rôle  à  la 
syphilis  et  considère  la  maladie  de  Lillle  comme  une  alïectiou  parasy- 
philitique.  Déjà  Ankle,  Breton,  avaientpubliédes  observations  où  l'hé- 
rédo-sypliilis  était  indéniable;  (lardié  avait  soutenu  que  la  syphilis 
pouvait  entraîner  l'agénésie  du  faisceau  pyramidal,  et  rappelé  à  l'appui 
de  cette  opinion  des  faits  de  Onimus,  Launois,  Artigalas  ;  mais  ces 
observations,  depar  la  présencedeslroublesscnsitifsetsphinctériens, 
se  rapprochent  plutôt  de  Thérédo-syphilis  médullaire  familiale  que 
de  la  maladie  de  Little.  Lemeignen  accorde  à  la  syphilis  une  part 
importante  dans  la  j)roduction  des  afl'ections  spasmodiques  de  l'en- 
fance. Gilles  de  la  Tourette  et  Gasne  ont  |)articulièrement  insisté  sur 
le  rôle  de  la  syphilis  dans  la  production  du  syndrome  de  Little. 

Pour  Brissaud,  au  contraire,  la  syphilis  n'agit  qu'en  provoquant 
l'accouchement  prématuré,  et  la  maladie  de  Little  n'a  rien  à  voir  avec 
la  syphilis:  tout  accouchement  prématuré,  quelle  que  soit  sa  cause, 
peut  entraîner  la  maladie  de  Little.  En  dehors  de  la  dystocie,  Mou- 
ratow  reconnaît  comme  cause  une  infection  de  la  mère  ou  du 
fœtus.  Actuellement  il  est  admis  que  tout  agent  toxi-infectieux, 
agissant  pendant  la  grossesse  sur  la  mère  et  le  fœtus,  peut  entraîner 
à  sa  suite  la  maladie  de  Little  ;  c'est  de  cette  manière  qu'il  faut 
comprendre  le  rôle  éiiologique  de  la  syphilis,  qui  pour  nous  est 
indéniable  dans  un  certain  nombre  de  cas. 

Il  faut  faire  en  outre  une  part  à  la  prédisposition  :  dans  certains 
cas  on  a  vu  l'hérédité  nerveuse  jouer  un  rôle  manifeste,  et  dans  les 
ascendants  du  malade  on  a  relevé  les  névroses  diverses  (hystérie, 
épilepsie,  aliénation  mentale,  idiotie,  sclérose  en  plaques).  La  con- 
sanguinité a  été  aussi  invoquée. 

Il  semble  bien  cependant  que  dans  certains  cas  ce  syndrome  relève 
d'un  développement  incomplet  ou  nul  du  faisceau  pyramidal,  mais  il 
faut  en  chercher  la  cause  non  pas  dans  le  rôle  plus  qu'hypothéticpie 
(pie  jouerait  la  naissance  avant  terme,  mais  bien  dans  une  lésion 
siégeant  sur  le  trajet  de  ce  faisceau  ou  à  son  origine  dans  les  zones 
corticales  motrices.  L'accouchement  difficile  en  tout  cas  peut  être  par 
lui-même  la  cause  de  l'appaiùtion  do  la  lésion.  Daiisi-e  dernier  ordre 
de  faits,  on  peut  invoquer  le  traumatisme  crânien  et  partant  la  pro- 
duction d'hémorragies  dans  l'écorce  cérél)rale.  Mais  les  manœuvres 
obstétricales  peuvent  agii'  aussi  sur  la  moelle  et  non  toujours  sur  le 
cerveau.  En  tout  cas,  il  n'existe  pas  actuellement  de  maladie  de  Little 
dans  laquelle  l'existence  d'une  agénésic  primitive  des  voies  pyrami- 
dales ait  été  démontrée.  Enfin,  ainsi  que  nous  le  verrons  tout  à  l'heure, 
il  existe  une  maladie  de  Little  par  lésion  médullaire  congénitale  et 
primitive  ^myélite  transverse  intra-ulérine). 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  Il  semble  que  l'anatomie  patholo- 
gique devrait  donner  la  solution  tant  cherchée  de  la  pathogénie  de 
la  maladie  de   Little  ;  il  n'en  est  rien  cependant,  et  rien  n'est  plus 


MALADIE  DE  LITTEE.  34-491 

complexe  que  les  lésions  trouvées  aux  autopsies.  Des  faits  publiés 
il  semble  résulter  que  diverses  lésions  peuvent  donner  naissance  au 
syndrome  de  Little. 

Les  autopsies  de  rigidité  spasmodique  congénitale  sont  fort  peu 
noni]»renses  el  tout  d'abord  concernèrent  uniquement  des  cas  dus  à 
des  lésions  cérébrales.  Mais  ces  lésions  sont  variables.  Leur 
origine  est  discutée  :  les  uns  y  voient  de  l'encéphalite  ;  d'autres  des 
hémorragies  capillaires.  A  leur  suite,  ces  lésions  primitives  laissent 
une  porencéphalie,  un  foyer  d'hémorragie  cérébrale  ou  méningée,  la 
sclérose  ou  l'atrophie  du  cerveau.  Ces  lésions  sont  bilatérales;  elles 
siègent  dans  la  zone  rolandique,  le  plus  souvent  dans  sa  partie  supé- 
rieure au  voisinage  du  lobule  paracenlral.  Dans  ces  cas,  l'état  de  la 
moelle  est  variable.  Le  faisceau  pyramidal  ne  se  développe  pas,  ou 
reste  grêle  :  il  y  a  agénésie  totale  ou  partielle  comme  dans  l'obser- 
vation rapportée  par  l'un  de  nous  (J.  Dejerine)  et  dans  laquelle  une 
j)araplégie  spasmodique  congénitale  était  causée  par  une  porencé- 
phalie de  la  face  externe  de  chaque  hémisphère.  D'autres  fois  le 
faisceau  pyramidal  est  sclérosé  et  dégénéré  ;  parfois  il  est  grêle  et 
entouré  d'une  gangue  névroglique  exagérée  ;  enfin,  pour  quelques 
auteurs,  il  peut  être  absolument  normal,  ce  qui  ne  nous  paraît  pas 
vraisemblable. 

Mya  et  Levi  ont  publié  l'observation  d'un  enfant  né  à  terme, 
mais  à  la  suite  d'un  accouchement  difficile,  et  qui  présenta  pen- 
dant vingt-deux  mois  une  contracture  généralisée,  du  nystagmus, 
un  retard  du  langage  et  de  l'intelligence  :  ce  n'était  donc  pas  un  cas 
de  Little  pur,  tel  que  le  conçoivent  les  dualistes.  A  l'autopsie,  on 
trouva  un  défaut  de  développement  du  système  moteur  dans  toutes 
ses  parties  constituantes,  une  aplasie  du  neurone  moteur  cortico- 
spinal,  ayant  frappé  les  cellules  pyramidales  rolandiques  et  les  cylin- 
draxes  qui  en  partent. 

Il  est  donc  démontré  que  le  syndrome  de  Little  peut  résulter  d'une 
lésion  cérébrale;  mais  il  peut  être  dû  à  une  lésion  spinale  pri- 
mitive, ainsi  que  le  prouvent  les  cas  rapportés  par  l'un  de  nous. 

Le  premier  a  traita  un  homme  de  cpiaranle-cpiatre  ans,  né  à  terme, 
atteint  de  maladie  de  Little  congénitale.  L'autopsie  révéla  une  lésion 
primitive  de  la  moelle  entre  la  première  et  la  deuxième  racines  cervi- 
cales ;  cette  lésion  médullaire  en  foyer  s'étendait  sur  une  hauteur  d'un 
demi-centimètre  environ.  A  ce  niveau  (fig.  254),  les  cornes  postérieures 
étaient  détruites,  et  remplacées  par  une  plaque  de  tissu  névroglique, 
plus  étendue  à  gauche  quà  droite,  et  se  terminant  en  pointe  dans 
la  partie  postérieure  du  cordon  latéral.  Chacune  de  ces  plaques 
de  sclérose  avait  un  aspect  lacunaire,  spongieux,  dû  au  grand 
nombre  de  vaisseaux  qu'elles  contenaient  et  surtout  à  ce  fait  que  ces 
vaisseaux,  atteints  d'endo-  et  de  périarlérite  avec  hypertrophie  très 
marquée     des     fibres    musculaires,    étaient    entourés    de     gaines 
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FifT.  203  à  236.  — Coupes  transversales  de  la  moelle  dans  un  cas  de  rigidilé  spasmo- 
diqnc  conf^cnitalc  des  quatre  membres  (maladie  de  Little),  due  à  une  lésion  mé- 
dullaire en  loyer.  Malade  de  la  fi},'urc  231  (^'oy.  aussi  les  fi{^ures  32  à  35.  p.  '6, 
ayaut  Irait  à  un  cas  semblable). 


Fi^.  2.")3.  —  Coupe  passant  au-de^-sus  de  la  lésion  médullaire  et  intéressant  la  partie 
inférieure  de  rentre-crnisement  des  faisceaux  pyramidaux.  —  Dcjj:énérescence 
rétrograde  légère  des  faisceaux  pyramidaux  croisés,  Fpi/  [dr]  Coloration  par  la 
méthode  de  AVeigert-Pal. 


Fig.  254.  —  Coupe  passant  i)ar  lextrémité  supérieure  de  la  deuxième  racine  cervi- 
cale et  intéressantla  lésion  primitive.  —  Celle-ci  a  détruit  les  cornes  postérieures, 
y  compris  leur  base  :  elles  sont  remplacées  par  une  plaque  de  tissu  névroglique, 
plus  étendue  à  gauche  qu'A  droite,  et  se  terminant  en  pointe  dans  la  partie  posté- 
rieure du  cordon  latéral.  Aspect  spongieux  des  plaques  de  sclérose,  des  cordons 
postérieurs  et  de  la  partie  des  cordons  antéro-latéraux  bordant  les  cornes  anté- 
rieures. La  lésion  de  la  coi-ne  postérieure  et  du  cordon  antéro-laléral  est  plus 
étendue  à  gauche,  ce  qui  explique  la  prédominance  de  la  contracture  de  ce  même 
côté  (Méthode  de  Weigert-Pal). 
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vasculaires  exlrrmement   dilatées.  A  ce  même  niveau,  les  cordons 
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Fij;r.  2J5.  —  Coupe  au-dessous  do  la  lésion  et  i)assanl  parla  cinquième  racine  cervi- 
cale (Mctliode  de  Weigert-Pal) .  —  Plaque  de  sclérose  névrof^lique  en  l'orme  de 
cioissant  dans  les  cordons  latéraux  :  cette  pla<iue  est  vraisemblablement  due  à 
lagrénésie  du  l'aisceau  pyramidal.  Elle  est  plus  grande  à  gauche,  et  de  ce  même 
côté  la  substance  grise  et  le  faisceau  antéro-latéral  sont  un  peu  moins  étendus 
qu'à  droite. 
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Fig.  256. —  Coupe  passant  par  l'extrémité  supérieure  du  renflement  lombaire  (Mé- 
thode de  Weigert-Pal).  —  Plaque  de  sclérose  né\roglique  dans  les  cordons 
latéraux,  plus  accusée  du  côté  gauche. 

postérieurs  en  entier,  ainsi  que  la  partie  du  cordon  antéro-latéral  qui 
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entoure  les  cornes  antérieures,  présentaient  les  mômes  altérations 
vasculaires,  leur  donnant  une  apparence  aréolaire,  mais  sans  sclérose 
concomitante  (fig.  25).  Il  n'existait  pas  de  dégénération  ascendante 
(les  cordons  postérieurs  au-dessus  de  la  lésion,  mais  on  constatait 
jusqu'au  dessus  de  la  première  paire  cervicale  (lig.  ■2r)3)  l'existence 
d'un  certain  <legré  de  dégénérescence  rétrograde  dans  le  domaine  du 
faisceau  pyramidal.  Au-dessous  de  la  lésion,  la  moelle  épinière  était 
diminuée  de  volume  dans  la  zone  des  cordons  antéro-latéraux  :  on 
constatait  dans  la  j)artie  postérieure  de  chaque  cordon  latéral  (fig.  "2').') 
et  256),  une  plaque  de  sclérose  névroglique,  ayant  la  l'orme  dun 
croissant  ou  d'une  virgule  à  convexité  interne,  sc'parée  de  la  corne 
postérieure  par  une  bande  de  tissu  sain  et  ne  contenant  que  de  très 
rares  fibres  nerveuses.  La  bande  scléreuse  était  un  peu  moins  étendue 
à  droite  et  les  symptômes  étaient  également  moins  accusés  de  cecoté. 
Celte  plaque  de  sclérose,  siégeant  au-dessous  de  la  lésion  et  occupant 
de  chaque  côté  la  région  du  faisceau  pyramidal,  diminuait  d'intensité 
à  mesurecjue  l'on  examinait  des  régions  plus  inférieures  delà  moelle. 
Elle  était  duc  soit  à  une  dégénéralion  descendante  du  faisceau  pyra- 
midal, soit,  ce  qui  est  plus  probable,  étant  donné  qu'il  s'agit  d'une 
lésion  congénitale,  à  une  agénésie  de  ce  faisceau. 

Une  deuxième  autopsie  (Dejerine,  1907),  toute  semblable  à  la 
première  (fig.  32  à  35,  p.  76)  est  venue  encore  confirmer  l'origine  spi- 
nale de  certains  cas  de  maladie  de  Little  ;  les  lésions  étaient  iden- 
tiques dans  les  deux  cas. 

II  est  vraisemblable  que  dans  ces  deux  faits  il  s'agit  de  syphilis 
médullaire, d'une  sclérose  transverse  consécutive  à  une  myélomalacie, 
due  elle-même  à  une  vascularite  spécifique  développée  pendant  la 
vie  intra-utérine.  A  l'appui  de  cette  opinion,  on  peut  invoquer  l'inten- 
sité (les  lésions  vasculaires  constatées  dans  la  lésion  en  foyer  de  la 
région  cervicale  (fig.  257),  lésions  identiques  entre  elles  et  très  ana- 
logues —  l'hypertrophie  des  fibres  musculaires  étant  mise  à  part  — 
à  celles  que  l'on  observe  dans  la  sclérose  transverso  syphilitique 
ancienne  de  la  moelle  épinière. 

Ces  altérations  dilîèrent  donc  (•()ni|)lMomenl  des  altérations  d'ordre 
congestif  ou  hémorragique,  décrites  par  Charrin  et  Léri  chez,  les 
nouveau-nés  issus  de  mères  malades,  ou  des  lésions  hémorragiques 
d'origine  dystocique  étudiées  d'al)ord  par  Schultze  (1SU61,  puis  par 
Couvelaire  (iy03i.  Les  lésions  décrites  par  ces  auteurs  n'en  ont 
pas  moins  une  réelle  importance,  et  c'est  sans  doute  de  ce  côl(''  (piil 
faudra  chercher  la  cause  de  plus  d'un  cas  de  maladie  de  Little. 

l"ln  résumé,  on  peut  conclure,  tant  au  point  de  vue  clinique 
qu'anatomo-pathologique,  que  si  le  syndrome  de  Little  relève  souvent 
d'une  lésion  cérébrale,  il  peut  aussi  être  la  conséquence  d'une  lésion 
spinale  primitive. 

DIAGNOSTIC.  —  F.n  général,  le  «liagnostic  n'olTrepas  de  diflicidlé. 
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Les  compressions  de  la  moelle  cervicale  {mal  de  Potl  se  recon- 
naissent surtout  aux  douleurs,  à  la  rigidité  de  la  colonne  ou  à  la 
gibbosité,  aux  troubles  des  sphincters,  à  l'atrophie  musculaire.  Dans 
la  sclérose  en  plar/ues,  la  paraplégie  spasmodique  est  progressive; 
il  existe  des  troubles  de  la  parole,  du  nystagmus,  et  un  tremblement 
spécial.  Dans  la  maladie  de  Thomsen,  la  contracture  ne  se  montre 
qu'à  l'occasion  des  mouvements  volontaires.  Enfin,  dans  certains 
cas,  il  faut  songer  à  V hystérie. 

Le  syndrome  de  Little  une  fois  reconnu,  il  faut  ensuile  rechercher 
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Fig.  257.  —  Coupe  transversale  de  la  plaque  de  sclérose  occupant  la  corne  posté- 
rieure au  niveau  de  la  deuxième  racine  cervicale  (fig-.  254).  Coloration  par  riiéma- 
toxyline  et  l'éosine.  —  Aspect  lacunaire,  spongieux,  dû  au  grand  nombre  de  vais- 
seaux atteints  d'endo  et  de  périartérite  avec  hypertrophie  très  niarquée  des 
fibres  musculaires,  et  entourés  de  gaines  très  dilatées. 

si  Ton  est  en  présence  d'une  lésion  cérébrale  ou  d'une  lésion  spinah.'. 
Dans  la  maladie  de  Little  due  à  une  lésion  cérébrale,  la  face  est 
rarement  intacte,  le  strabisme  est  fréquent,  l'intelligence  ordinaire- 
ment louchée,  enfin  et  surtout  l'épilepsie  est  de  règle.  En  d'autres 
termes,  ici  les  choses  se  passent  comme  dans  l'hémiplégie  cérébrale 
infantile  bilatérale,  avec  cette  seule  différence  que  dans  cette  dernière 
affection  les  membres  supérieurs  sont  plus  pris  que  les  inférieurs,  ce 
qui  est  le  contraire  dans  le  syndrome  de  Little.  Mais  cette  dilîérence  de 
l'état  des  membres  dans  la  rigidité  spasmodique  d'origine  cérébrale  et 
dans  l'hémiplégie  cérébrale  infantile  double  lient  non  pas  à  une  difïé- 
rencedans  la  nature  de  la  lésion,  qui  est  la  même  dans  les  deux  cas,  mais 
bien  à  la  localisation  de  la  lésion  qui,  dans  la  rigidité  spasmodique  con- 
génitale, siège  de  chaque  coté  dans  la  région  rolandique  supérieure. 
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La  rigidité  spasmodique  d'origine  médullaire  se  reconnaîtra  à 
l'absenco  d'é|)ilej)sie,  à  l'intégrilé  de  la  face  et  do  rinlelligence. 

Quant  à  la  question  de  la  naissance  avant  terme,  nous  ne  lui  accor- 
dons guère  d'importance  au  point  de  vue  du  diagnostic,  car  tout  ce 
qui  a  élé  dit  jusqu'ici  sur  ce  sujet  est  purement  hypothétique  d'une 
part,  et  d'autre  part  il  y  a,  nous  le  répétons,  trop  d'enfants  qui,  nés 
avant  terme,  ne  sont  pas  atteints  de  maladie  de  Little. 

Enfin,  dans  le  diagnostic  il  faudra  toujours  tenir  grand  compte  de 
la  présence  ou  de  l'absence  de  traumatismes  pendant  l'accouche- 
ment :  asphyxie,  manœuvres  obstétricales,  etc. 

TRAITEMENT.  —  Le  traitement  de  la  maladie  de  Little  varie  avec 
l'intensité  de  la  contracture  et  la  période  de  la  maladie. 

Au  début,  fjuand  on  soupçonne  la  nature  syphilitique  de  la  lésion, 
le  traitement  spécifique  peut  être  tenté  avec  succès  (Fournier,  Breton). 
(Contre  la  contracture  spasmodique  des  membres,  les  massages  doux, 
les  mouvements  d'assouplissement,  les  exercices  méthodiques,  les 
bains  chauds  seront  employés.  Les  appareils  à  extension  continue, 
et,  selon  Vincent,  lesappareils  plâtrés  pourront  trouverleurindication. 

Plus  tard  la  contracture  fait  place  à  la  rétraction  fibro-tendineuse; 
le  chloroforme  ne  produit  plus  la  résolution;  si  les  moyens  précédents 
échouent,  faut-il  opéier?  Jadis  on  était  peu  interventionniste.  Cepen- 
dant Little,  Adams  avaient  pratiqué  la  ténolomie  du  tendon  d'Achille  ; 
Rupprecht  y  avait  ajouté  la  ténotomie  des  adducteurs  ;  Lorenz  avait 
sectionné  les  tendons  des  iléchisseurs  de  la  jambe.  Mais  ces  succès 
étaient  isolés.  Vincent  (de  Lyon)  et  son  élève  La  Bonnardière  conseil- 
lent, en  présence  des  rétractions  fibro-tendineuses,  de  pratiquer  la 
ténotomie  simple  ou  multiple.  11  faut  sectionner  tout  ce  qui  résiste, 
au  besoin  pratiquer  la  myotomie,  puis  immobiliser  les  membres  en 
bonne  position.  Quand  l'enfant  commence  à  marcher,  on  lui  vient  en 
aide  par  un  appareil  de  soutien.  Par  cette  méthode  sanglante,  on 
obtiendrait  l'amélioration  delà  marche  et  un  retentissement  favorable 
sur  l'état  généi-al  et  sur  le  développement  intellectuel  de  l'enfant. 
Delevair  (de  Bruxelles),  Lebrun  auraient  obtenu  par  cette  méthode 
de  bons  résultats.  Chipault  a  praticjué  avec  succès  la  section  des 
nerfs  obturateurs.  HotTa  recommande  de  fortifier  les  extenseurs  et 
les  abducteurs  où  la  contracture  esta  son  minimum.  Quant  à  la  chi- 
rurgie cérébrale,  elle  ne  semble  guère  en  général  donner  de  résultats, 
à  part  l'amélioration  survenue  dans  le  cas  de  Spiller. 

//.   _  AFFECTIONS  SYSTÉMA  Tlf^ÉFfi 

POLIOMYÉLITE   AI\TÉRIKURE   CHIIOIVIQUE. 

HISTORIQUE.  —  Déjà  entrevue  par  Cruveilhier,  l'atrophie  muscu- 
laire  piogressive  fut  établie  cliniquemenl  par  Duchenne  (de  Bou- 
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lognë)  (1849).  Il  la  sépara  des  paralysies  el  la  regarda  comme  la  consé- 
quence d'une  altération  organique  des  muscles.  L'année  suivante, 
Aran  (1850)  donna  de  cette  atîeclion  une  description  clinique  défini- 
tive, et  la  désigna  sous  le  nom  d'alrophie  musculaire  progressive 
quelle  porte  encore  aujourd'hui.  Il  citait  dans  son  mémoire  quel- 
ques observations  de  Van  Swieten,  d'Abercrombie,  Ch.  Bell,  Graves, 
Dubois,  etc.,  qui  lui  semblaient  devoir  rentrer  dans  le  cadre  de  cetle 
nouvelle  atTection.  A  Cruveilhier  (1853)  revient  le  mérite  d'observer, 
à  l'autopsie  du  saltimbanque  Lecomte,  l'atrophie  des  racines  anté- 
rieures des  nerfs  rachidiens  et  des  nerfs  moteurs  des  membres.  Luys 
(1860)  édifia  l'anatomie  pathologique  de  la  maladie  en  décrivant 
l'atrophie  et  la  disparition  des  cellules  des  cornes  antérieures  de  la 
moelle,  que  Cruveilhier  avait  devinées  sans  le  démontrer  (1856). 
Hayem  (1868)  fit  une  étude  très  complète  des  lésions  musculaires  et 
du  système  nerveux  d'un  malade  examiné  par  Duchenne,  qui  le  con- 
sidérait comme  atteint  d'atrophie  musculaire  progressive  simple,  et 
de  cet  examen  Hayem  conclut  qu'il  existe  une  atTection  particulière 
de  la  moelle,  systématisée  dans  les  cornes  antérieures  delà  substance 
grise  et  caractérisée  par  une  atrophie  progressive  des  muscles.  Ces 
faits  furent  confirmés  par  Charcot  et  Gombault,  Pierret  et  Troisier. 

A  partir  de  cette  époque,  l'atrophie  musculaire  progressive  est 
définitivement  constituée  et  englobe  toutes  les  atrophies  musculaires 
progressives  :  toute  atrophie  musculaire  est  d'origine  spinale.  Les 
observations  se  multiplient  et  l'alTection  semble  alors  fréquente. 

Mais  un  travail  de  désagrégation  se  préparait.  En  1872,  Charcot 
sépare  de  l'atrophie  musculaire  progressive  la  sclérose  latérale 
amyotrophique  ;  en  1871-1873,  Charcot  et  Jofïroy  décrivent  la  pachy- 
méningile  cervicale  hypertrophique  et  lui  assignent  une  symptoma- 
tologie  qui,  ainsi  que  nous  l'avons  précédemment  indiqué,  rentre 
aujourd'hui  dans  celle  de  la  syringomyélie.  En  même  temps  on  étudie 
les  atrophies  musculaires  du  tabès,  des  myélites,  et,  en  1874,  Charcot 
divise  les  atrophies  musculaires  spinales  progressives  en  deux 
groupes  :  les  protopalhiques,  caractérisées  par  une  lésion  localisée 
des  cornes  antérieures  de  la  moelle  et  dont  l'atrophie  musculaire 
progressive  d'Aran-Duchenne  est  le  type  ;  —  et  les  deuléropalhiques, 
où  la  lésion,  primitivement  spinale,  n'atteint  que  secondairement  les 
cornes  antérieures  (pachyméningite  cervicale  hypertrophique,  sclé- 
rose latérale  amyotrophique,  tabès,  myélites,  sclérose  en  plaques). 

Bientôt  se  développait  la  connaissance  des  myopathies.  Déjà  en 
1853,  Duchenne  (de  Boulogne)  décrivait  la  paralysie  pseudo-hyper- 
trophique  ou  myo-sclérosique  de  l'enfance,  démontrée  plus  tard  de 
nature  myopathique  par  les  autopsies  d'Eulenburg  (  1 866)  et  de  Charcot 
(1872).  Leyden  (1875),  Mœbius  (1879)  signalent  une  forme  d'atrophie 
musculaire  héréditaire,  débutant  par  les  membres  inférieurs,  très 
voisine  de  la  paralysie  pseudo-hyperlrophique  de  Duchenne,  et  dont 
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elle  n'est  pour  Mœbios  qu'une  variété.  Lichtheim  fl878i  publie  un 
exemple  daLrophîe  musculaire,  àsymplomalologie  particulière,  à  évo- 
lution spéciale,  avec  intégrité  complète  de  la  moelle  et  des  nerfs  péri- 
phériques. Bientôt  parurent  les  deux  travaux  fondamentaux  de  Lan- 
douzy  et  Dejerine  et  de  Erb  (1884).  Les  auteurs  français,  sap- 
puyant  sur  une  autopsie  et  sur  la  clinique,  séparent  nettement 
l'atrophie  musculaire  itrogressive  de  l'enfance  de  la  maladie  d'Aran- 
Duclienne  ;  à  l'atrophie  musculaire  myélopathique  ils  opposent  la 
myopathie  atrophique  progressive,  indépendante  de  toute  altération 
du  système  nerveux  central  et  périphérique.  Erb,  se  basant  seule- 
ment sur  la  clinique  et  rapprochant  les  diverses  formes  décrites 
d'atrophie  musculaire  myopathique,  les  considère  non  comme  des 
espèces  diverses,  mais  comme  des  types  cliniques  d'une  même  ma- 
ladie, la  ch/slrophie  musculaire  progressive. 

Schullze  et  Kahler  (I882j,  en  précisant  la  symptomatologie  et  en 
établissant  le  diagnostic  de  la  syringomyélie,  enlèvent  à  latrophie 
musculaire  progressive  par  poliomyélite  chronique  un  bon  tiers 
des  cas  regardés  jusque-là  comme  relevant  de  cette  afi'ection. 

Avec  Duménil  (de  Rouen)  (1804-1866)  commence  à  s'édifier  la 
névrite  périphérique  dans  laquelle  reiTtreni  peu  à  peu  un  certain 
nombre  de  faits  rattachés  à  tort  à  l'atrophie  d'Aran-Duchenne. 

On  voit  jusqu'où  a  été  poussé  ce  travail  de  démembrement.  De  fré- 
quente, l'atrophie  musculaire  progressive  type  Aran-Duchenne  par 
poliomyélite  chronique  semblait  devenir  une  rareté  clinique,  si  rare 
même  que  certains  auteurs  n'ont  pas  hésité  à  en  nier  l'existence.  Déjà 
Charcot  lui-même,  au  dire  de  son  fils  (1895),  reconnaissant  la  syrin- 
gomyélie chez  des  malades  qu'il  croyait  tout  d'abord  atteints  de  polio- 
myélite chronique  et  frappé  par  le  grand  nombre  des  autopsies  de 
syringomyélie  et  de  sclérose  latérale  amyotrophique,  par  rapport  à 
celui  des  autopsies  d'atrophies  type  Aran-Duchenne,  Charcot  aurait 
hésité  un  instant  sur  l'existence  même  de  cette  affection.  Après 
Leyden,  Gowers  confond  dans  une  même  description  l'atrophie  mus- 
culaire progressive  et  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  parce  que, 
dans  toutes  les  autopsies  de  maladie  d'Aran-Duchenne,  il  existerait 
une  dégénérescence  plus  ou  moins  prononcée  des  faisceaux  pyrami- 
daux. Hammond  se  rangea  l'avis  de  Gowers,  mais  ses  observations 
ne  sont  rien  moins  que  démonstratives.  Pierre  Marie  (1894)  conteste 
également  l'existence  de  l'atrophie  musculaire  type  Aran-Duchenne 
par  poliomvélite  chronique.  Latrophie  musculaire  Aran-Duchenne 
paraissait  ainsi  peu  à  peu  s'écrouler,  et  pour  plusieurs  auteurs  il 
fallait  la  raver  des  cadres  nosologiques.  Contre  cette  condamnation 
capitale,  de  nouveaux  faits  ont  bientôt  répondu.  Les  deux  observations 
suivies  d'autopsie  de  J-.B.  Charcot  et  Dutil  (1894),  les  deux  autopsies 
rapportées  par  l'un  de  nous  (J.  Dejerine,  1895),  sont  venues  démon- 
trer la  réalité  de  l'atrophie  musculaire  progressive  Aran-Duchenne 
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•et  prouver  une  fois  de  plus  que,  conformément  à  la  tradition,  il 
«xiste  bien  une  poliomyélite  chronique.  Il  est  certain  que  sous  le 
nom  à' atrophie  musculaire  progressive  Duchenne  a  englobé  des 
faits  aujourd'hui  disparates  (  syringomyélie,  sclérose  latérale  amyo- 
trophique,  myopathie,  névrite  périphérique);  mais  il  n'en  reste  pas 
moins  établi  que  des  faits  cliniquement  identiques  à  certains  de  ceux 
rapportés  par  Duchenne  ont  été  causés  par  une  lésion  anatomique 
spéciale,  l'atrophie  isolée  des  cellules  des  cornes  antérieures  de  la 
moelle,  sans  altération  aucune  des  faisceaux  pyramidaux.  Rien 
<ju'en  se  basant  sur  les  autopsies  de  J.-B.  Charcot  et  Dutil,  de 
Dejerine,  on  doit  maintenir  l'entité  morbide  :  atrophie  musculaire 
progressive  Aran-Duchenne  par  poliomyélite  chronique. 

Ajoutons  enfin  que,  contrairement  à  ce  qui  a  été  admis  pendant 
longtemps,  la  poliomyélite  chronique  peut  s'observer  chez  l'enfant, 
ainsi  que  l'ont  montré  Werdnig  (1891)  et  Hoffmann  (1893). 

ÉTIOLOGIE.  —  La  poliomyélite  chronique  est  une  affection  assez 
rare.  Elle  apparaît  à  l'âge  adulte,  de  vingt-cinq  à  quarante-cinq  ans, 
et  frappe  beaucoup  plus  souvent  les  hommes  que  les  femmes. 

Chez  l'adulte,  l'hérédité  ne  joue  qu'un  rôle  douteux.  La  plupart  des 
cas  soi-disant  héréditaires  et  familiaux  (Méryon,  Duchenne,  Frie- 
dreich,  Hammond,  etc.)  relèvent  de  la  myopathie  ;  cependant  le 
caractère  familial  ne  suffit  pas  pour  faire  exclure  le  diagnostic  d'amyo- 
trophie  progressive  spinale.  Si,  jusqu'ici,  l'hérédité  chez  l'adulte  ne 
paraît  pas  exister,  il  n'en  faut  pas  moins  admettre  soit  une  tare 
héréditaire,  soit  une  prédisposition  intime  qui  permettent  peut-être 
à  une  cause  banale  d'être  le  point  de  départ  de  la  maladie.  Par  con- 
tre, lorsque  la  poliomyélite  chronique  se  développe  chez  l'enfant,  elle 
a  souvent  un  caractère  familial. 

On  a  voulu  faire  jouer  un  rôle  à  certaines  causes  occasionnelles 
dans  le  développement  de  la  maladie. 

Quelques-unes  des  causes  invoquées  par  les  anciens  auteurs  sont 
sujettes  à  caution,  car  une  grande  partie  des  diverses  amyotrophies 
aujourd'hui  ditférenciées  étaient  alors  inconnues  et  toutes  rentraient 
dans  l'amyotrophie  progressive  spinale  type  Aran-Duchenne. 

Le  traumatisme  est  relevé  dans  plusieurs  observations  i  Friedreich, 
Erb,  de  Buck,  Listchine).  Plus  rarement  la  maladie  s'est  développée 
à  la  suited'une  maladie  infectieuse  :  rougeole  (Eulenburg,  Nisemann), 
fièvre  typhoïde  (Benedikt,  Gérard,  Mousson),  rhumatisme  articulaire 
aigu  (Anstié,  Friedreich),  choléra  i^Friedberg).  Ces  intoxications 
chroniques,  surtout  par  le  plomb  et  l'alcool,  ont  été  incriminées, 
mais  il  s'agit  ici  surtout  d'atrophies  névritiques.  Hammond,  Niepce, 
Fournier,  Raymond,  Misserbi  font  intervenir  la  syphilis,  et  un 
traitement  spécifique  aurait  pu  dans  ces  cas  arrêter  la  maladie. 
Gilles  de  la  Tourette  a  incriminé  l'hérédo-syphilis.  Nonne  a 
publié  un  cas  de  poliomyélite  antérieure  chronique  dans  le  diabète. 
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Le  surmenage  a  été  menlioniié;  Tatropliie  musculaire  progressive 
débuterait  souvent  par  les  muscles  soumis  à  un  travail  exagéré 
(Aran)  :  les  muscles  du  mollet  chez  un  danseur  i  Ilamraond)  ;  le  del- 
toïde chez  un  ouvrier  obligé  à  lever  et  à  abaisser  alternativement  les 
bras;  les  muscles  de  la  ceinture  scapulo-humérale  rhez  un  meunier 
portant  de  lourds  fardeaux  sur  le  cou  ;  les  extenseurs  de  l'avant-bras 
chez  un  fossoyeur  i  Etienne),  etc.  Parla  s'expliquerait  la  fréquence 
de  cette  affection  chez  les  individus  exerrani  unc^  profession  manuelle. 
Telle  &st  du  moins  la  manière  dont  certains  auteurs  ont  cherch('  à 
expliquer  la  cause  de  la  poliomyélite  chronique.  Pour  notre  part,  nous 
ne  croyons  guère  à  celte  étiologie,  car,  sur  six  cas  de  cette  affection 
observés  par  l'un  de  nous,  une  seule  fois  le  surmenage  musculaire 
pouvait  être  incriminé. 

Aujourd'hui,  en  vertu  des  idées  actuelles  de  pathologie  générale, 
l'idée  d'une  infection  ou  d'une  intoxication  comme  cause  de  la  polio- 
myélite chronique  se  présente  à  l'esprit,  mais  il  faut  toutefois  recon- 
naître que  rien  jusqu'ici  ne  démontre  cette  hypothèse,  et  que  nous 
ne  savons  encore  rien  de  précis  sur  l'éliologie  de  la  poliomyélite 
chronique. 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  La  maladie  s'installe  insidieusement  et 
progressivement  ;  elle  s'annonce  par  une  maladresse  inaccoutumée, 
une  sensation  de  faiblesse  qui  vont  sans  cesse  en  s'accentuant. 

Les  muscles  qui  s'aiTaiblissent  ne  présentent  plus  ni  leur  volume  ni 
leur  consistance  normale  :  ils  sont  en  voie  d'atrophie.  L'atrophie  est 
le  symptôme  de  début  et  l'élément  essentiel  de  la  maladie  ;  la  paralysie 
n'est  qu'un  phénomène  secondaire  et  contingent  :  elle  est  propor- 
tionnelle à  l'atrophie. 

L'atrophie,  qui  présente  toujours  une  topographie  radiculaire, débute 
d'ordinaire  par  les  petits  muscles  des  mains,  et  en  particulier  par  ceux 
de  l'éminence  thénar  (fig.  258).  C'est  la  main  qui  travaille  le  plus  qui 
serait  la  première  atteinte  (Aran  >,  mais  le  fait  n'a  rien  de  constant.  Le 
court  abducteur  du  pouce  le  premier  est  pris,  sa  masse  charnue  dis- 
paraît, et  fait  place  à  une  dépression  qui  fait  ressortir  le  bord  externe 
du  premier  métacarpien  ;  celui-ci  se  rapproche  davantage  du  second. 
Les  muscles  de  la  couche  superficielle  disparaissent  peu  à  peu  et  l'émi- 
nence thénar  s'aplatit  progressivement.  La  couche  musculaire  |)ro- 
fonde  (adducteur  du  pouce)  se  prend  à  son  tour;  l'aplatissement  de 
léminence  thénar  est  alors  complet;  le  premier  métacarpien  est  en- 
traîné en  arrière  par  le  longexlenseur  du  pouce  :  c'est  la  main  de  singe. 

Les  interosseux  se  prennent  généralement  après  les  muscles  de 
léminence  thénar,  d'autres  fois  en  même  temps;  lorsqu'ils  sont 
envahis,  les  espaces  interosseux  se  creusent,  les  métacarpiens  font  une 
saillie  anormale.  L'éminence  hypothènar  s'atrophie  et  fait  place  à  une 
dépression.  La  paume  de  la  main  est  transformée  en  une  surface 
plane,  sans  relief,  où,  sous  la  peau  amaigrie,  on  sent  les  tendons 
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fléchisseurs.  Au  dos  de  la  main,  la  disparition  des  inlerosseux  trans 
forme  les  espaces  inlermétacarpiens  en  de  véritables  gouttières. 

L'atrophie  des  interosseux  et  des  lombricaux,  fléchisseurs  de  la 
première  phalange  et  extenseurs  de  la  deuxième  et  de  la  troisième, 
laisse   les   extenseurs  communs  et   les  fléchisseurs  communs   des 


Fig.  258.  —  .Atrophie  imisculaire,  type  Aran-Duchenne,  clans  la  poliomyélite  chro- 
nique au  début.  —  Topographie  radiculaire  de  l'atrophie  (VIII'^  cervicale  et 
l'e  dorsale*. 


doigts  sans  antagonistes  :  la  première  phalange  en  hyperextension  se 
place  sur  le  plan  des  métacarpiens  et  l'ait  bientôt  avec  ceux-ci  un 
angle  obtus  ouvert  en  arrière,  la  deuxième  phalange  se  fléchit  sur 
la  première,  la  troisième   sur  la  seconde   :  c'est  la  main  en  griffe 

k (fig.  258). 
Les  mouvements  d'opposition  du  pouce,  d'abduction  et  d'abduction 
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des  doigts,  d'extension  des  deux  dernières  phalanges  sont  naturelle- 
ment abolis. 

h]n  même  temps  quà  la  main,  Talrophie  s'étend  à  l'avant-bras  et 
frappe  d'abord  le  groupe  interne  des  fléchisseurs  des  doigts,  tandis 
que  les  extenseurs  sont  encore  conservés;  le  groupe  des  radiaux 
résiste  en  général  le  dernier.  (Juand  les  extenseurs  des  doigts  sont 
atteints,  tous  les  muscles  des  doigts  sont  alors  paralysés  et  les  doigts 
tombent  en  extension,  inertes  et  flasques  :  c'est  la  main  de  squelette. 

(ng.26u). 

L'atrophie  musculaire  se  développe  ainsi  peu  à  peu  avec  une 
extrême  lenteur.  Progressivement  tout  l'avant-bras  est  envahi,  et  il 
existe  parfois  un  certain  contraste  entre  les  muscles  du  bras  moins 
atrophiés  et  l'aspect  s(iuelelti<}ue  de  l'avant-bras  et  de  la  main  tom- 
bant le  long  du  corps  comme  des  segments  inertes.  Arrivée  là,  l'atro- 
phie peut  parfois  présenter  un  temps  d'arrêt  (Duchenne). 

Lorsque  l'atrophie  gagne  les  muscles  du  bras,  elle  atteint  d'abord  le 
biceps  et  le  brachial  antérieur,  puis  le  deltoïde  et  le  triceps.  Avec 
cette  atrophie,  le  malade  voit  survenir  la  difficulté,  puis  la  perte  des 
mouvements  de  flexion  et  d'extension  de  l'avant-bras  sur  le  bras  et 
d'abduction  du  bras.  Tous  les  muscles  du  bras  sont  ensuite  envahis, 
puis  latrophie  s'étend  aux  muscles  de  laceinture  scapulaire  et  à  ceux 
de  l'épaule.  Alors  le  membre  reste  inerte  et  pendant  le  long  du  tronc 
(fig.  259  et  260).  La  tète  humérale  et  l'épaulette  osseuse  omoplato- 
claviculaire  se  dessinent  nettement  sous  la  peau;  une  encoche  les 
sépare  :  c'est  l'encoche  deltoïdienne  (fig.  262).  On  voit  beaucoup  plus 
rarement  l'atrophie,  après  avoir  détruit  les  muscles  de  la  main,  res- 
pecter les  muscles  de  l'avant-bras  et  frapper  immédiatement  les 
muscles  de  l'épaule. 

Au  tronc,  le  trapèze  est  envahi  surtout  dans  sa  moitié  inférieure, 
et  le  bord  spinal  de  l'omoplate  s'écarte  de  la  ligne  médiane.  Les 
pectoraux,  les  grands  dentelés,  les  grands  dorsaux,  les  rhomboïdes 
sont  atteints  successivement  ou  simultanément  et  disparaissent.  Le 
thorax  est  réduit  à  son  squelette  osseux  (fig.  262),  les  côtes  et  les 
espaces  intercostaux  ressortent  intensivement,  les  omoplates  suivent 
comme  un  levier  de  sonnette  tous  les  mouvements  imprimés  aux 
bras.  Les  extenseurs  et  les  fléchisseurs  de  la  tète  et  du  cou  sont  dans 
certains  cas  frappés  à  leur  tour  et  le  menton  peut  arriver  à  toucher 
le  sternum.  Le  chef  claviculaire  du  trapèze  persiste  le  dernier  :  c'est 
Viiltimum  mo/-iens  des  muscles  du  tronc  et  du  cou,  et  il  est  intéressant 
de  voir  le  trapèze  envahi  de  bonne  heure  dans  son  chef  scapulaire, 
et  respecté  dans  son  chef  claviculaire,  qui  est  innervé  par  le  spinal. 

L'atrophie  se  propage  ensuite  sur  les  extenseurs  et  les  fléchisseurs 
du  tronc,  les  muscles  spinaux  et  abdominaux  disparaissent,  l'équi- 
libre est  compromis  et  le  malade  y  remédie  par  des  incurvations  de 
la  colonne  vertébrale.  Duchenne  a  établi  que,  si  l'on  lire  une  ligne 


POLIOMYÉLITE  ANTERIEURE. 


34—503 


verticale  de  l'apophyse  épineuse  de  la  première  vertèbre  dorsale, 
quand  cette  ligne  passe  en  arrière  et  à  une  distance  plus  ou  moins 
grande  du  sacrum,  il  y  a  défaut  d'action  des  muscles  extenseurs 


I 


Fiy.  2jy  et  ■2ÙU.  —  Atropine  inusculaire,  type  Aran-Duclieniic.  pai' puli>iiii\ .  lUci  mo- 
niqiie.  —  Abolition  des  réflexes  tendineux.  Pas  de  troubles  de  la  sensibilité,  ni  de 
phénomènes  bulbaires.  Début  à  l'âge  de  vin^t-luiil  ans.  Mort  par  tuberculose 
miliaire  dix  ans  après.  Cette  photo-rapliie  a  été  faite  neuf  ans  après  le  début 
de  ralï'ection.  L'œdème  masque  en  partie  l'atrophie  des  membres  inférieurs 
(Bicétre,  1887).  [Voy.  J.  Dejerine,  Deux  cas  de  poliomyélite  chronique,  suivis 
d'autopsie  [Soc.  de  biologie,  1895,  p.  188,  obs.  II).] 

(muscles  sacro-spinaux) ,  quand  elle  tombe  en  avant  du  sacrum  il  y  a 
défaut  d'action  des  muscles  fléchisseurs  imuscles  de  l'abdomen). 
L'atrophie  peut  encore  s'étendre  plus  loin  et  gagner  les  membres 
inférieurs,  mais,  dans  ce  cas,  elle  a  déjà  détruit  en  grande  partie  les 
muscles  des  membres  supérieurs  et  du  tronc  ^Hg.  259,  -200).  Elle  se 
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montre  d'abord  en  général  dans  les  fléchisseurs  du  pied  sur  la  jambe  . 
et  de  la   cuisse   sur  le   bassin  (Duchenne).  Les  autres  muscles  des 
membres  inf«''rieurs   s'amaigrissent  ensuite   progressivement.  Enfin 
elle  peut  atteindre  les  muscles  de  la  respiration  et  entraîner  la  mort 
par  asphyxie. 

Certains  auteurs  ont  encore  décrit  une  forme  bulbaire  :  l'atrophie 
gagnerait  les  nerfs  bulbaires  et  donnerait  naissance  au  syndrome 
lal)io-glosso-laryngé.  Aucune  autopsie  démonstrative  ne  permet 
d'admettre  cette  extension,  et,  ainsi  que  l'un  de  nous  l'a  montré 
en  1882,  la  paralysie  labio-glosso-laryngée  appartient  en  propre  à  la 
sclérose  latérale  amyotiophique.  On  peut  poser  en  règle  générale 
que  toute  atrophie  musculaire  progressive  qui  débute  par  le  bulbe 
est  une  sclérose  latérale  amyolropliifjue  fruste  (Dejerine),  de  même 
que  toute  atrophie  musculaire  myélopathique  qui  se  termine  par 
paralysie  labio-glosso-laryngée  appartient  également  à  la  maladie 
de  Charcot.  Dans  l'atrophie  Aran-Duchenne,  la  face  est  toujours 
respectée. 

.lusquici  en  ellet,  dans  la  poliomyélite  chronique,  les  muscles  de 
lii  face  ont  toujours  été  trouvés  intacts  comme  fondions,  mais 
l'examen  analomique  n'en  avait  pas  encore  été  systématiquement 
pratiqué.  L'un  de  nous  a  pu  combler  cette  lacune  chez  le  malade  des 
(igures  259  et  260,  dont  tous  les  muscles  faciaux  ont  été  examinés 
ai)rès  dissection.  L'examen  hislologi(iuc  de  ces  muscles  et  des  nerfs 
musculaires  correspondants  n'a  montré  aucune  espèce  d'altération 
appréciable. 

L'évolution  de  l'amyotrophie  est  d'ordinaire  symétri(iue,  mais  les 
muscles  homologues  ne  sont  pas  toujours  atrophiés  également.  Lors- 
qu'elle est  apparue  à  une  main,  il  est  fort  rare  que  la  main  opposée 
ne  soit  pas  bientôt  touchée  ;  puis  elle  gagne  les  muscles  supérieurs 
progressivement  et  parallèlement,  ou  avec  jeu  de  retour  d'un  côté 
sur  l'autre  :  «  Dès  qu'un  muscle  ou  un  ordre  de  muscles  est 
afï'ecté,  leurs  muscles  homologues  sont  en  général  atteints  dans  un 
temps  assez  rapproché  et  avant  que  la  maladie  s'étende  à  d'autres 
organes  »  (Duchenne). 

A  côté  de  celle  forme  classique,  typique,  il  est  dautres  formes 
rares  ou  exceptionnelles. 

Vulpian  a  décrit  une  forme  scapiilo-luimérale.  où  ralropliie  débute 
par  les  muscles  de  la  ceinture  sca]Hilaire;  nous  en  avons  observé 
deux  exemples  (fig.  201)  :  c'est  la  moins  rare  des  formes  insolites.  En 
tant  que  topographie  de  l'atrophie,  elle  ressemble  beaucoup  au  type 
scapulo-huméral  de  la  syringomyélic  et  de  la  myopathie  afrophique 
progressive. 

Plus  rarement  on  voit  lalrophie  débuter  |iar  les  extenseurs  du 
poignet  et  des  doigts,  pour  gagner  ensuite  le  triceps  et  atteindre  plus 
tard  les  muscles  de  la  main  et  de  la  partie  antérieure  de  l'avant-bras. 
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Plus  rares  encore  et  même  douleux  sont  les  faits  où  l'amyotrophie 
a  débuté  par  les  muscles  du  tronc  :  pectoraux,  dorsaux,  dentelés. 
Les  types  à  début  par  les  membres  inférieurs  ne  sont  pas  à  l'abri  de 


Fip;-.  26].  —  PoIiomyéliLe  chronique,  type  scapulo-lunncral,  chez  un  homme  de 
quarante-huit  ans.  —  Ici  l'atropliie  est  Umitée  au  domaine  des  V«  et  VI»  paires  cer- 
vicales. Début  à  l'âge  de  quarante-sept  ans,  deux  mois  après  avoir  reçu  pendant 
plusieurs  heures  une  pluie  f^lacée  sur  les  épaules.  Contractions  fibrdlaires  très 
accusées.  Abolition  des  réflexes  olécrauiens.  Airaiblissement  des  réflexes  palel- 
laires.  Réaction  de  dég^énérescence  dans  les  muscles  atrophiés.  Intégrité  de  tous 
les  modes  de  sensibilité  (Salpétrière,  1899). 

toute  critique;  de  nouvelles  observations  seraient  nécessaires  pour 
admettre  leur  existence,  mais  le  fait  n'a  rien  d'impossible. 

Du  reste,  quelle  que  soit  la  topographie  de  l'atrophie,  on  peut  se 
rendre  compte  qu'elle  n'est  ni  segmentaire,  ni  limitée  à  la  distribu- 
tion périphérique  d'un  nerf,  mais  qu'elle  est  d'ordre  radiculaire. 
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On  conçoit  facilement  quelle  ^ène  doit  entraîner  la  fonte  progres- 
sive des  muscles.  Selon  les  muscles  alleints,  tel  ou  tel  mouvement 
disparaît.  La  perte  de  iopposilion  du  pouce  attire  la  première 
l'attention  du  malade;  puis  disparaissent  les  mouvements  de  latéralité 
et  de  flexion  des  doigts.  Duchenne  (de  Boulogne)  a  décrit  minutieu- 
sement et  analysé  toutes  ces  impotences  fonctionnelles  et  a  bien  mis 
en  lumière  le  fait  capital  de  la  maladie.  Dans  les  muscles  atteints, 
l'atrophie  apparaît  la  première  :  tant  qu'il  reste  au  muscle  assez  de 
fibres  intactes,  son  fonctionnement  est  conservé  ;  (^elui-ci  ne  disparaît 
que  quand  toutes  les  fibres  musculaires  sont  atrophiées.  L'atrophie 
estdoncle  caractère  dominant  de  l'alTeclion,  la  paralysie  ne  constitue 
([u'un  symptôme  accessoire,  contingent  et  secondaire,  et  ne  fait  pas, 
à  proprement  parler,  partie  constituante  du  syndrome  clinique.  Les 
malades  ne  sont  paralytiques  que  parce  qu'ils  sont  atrophiques,  et 
ils  sont  paralytiques  au  prorata  de  leur  atrophie. 

Les  muscles  atrophiés  ont  perdu  leur  consistance  ferme  et  élas- 
tique, ils  sont  mous  à  la  palpation,  sont  le  siège  de  petites  contrac- 
tions involontaires,  partielles,  soulevant  isolément  quelques  fibres  ou 
quelques  fascicules  dans  la  masse  du  muscle  :  ces  conlractions 
fibrillaires,  parcellaires,  fasciciilaires,  sont  à  peu  près  constantes.  On 
les  a  comparées  à  des  mouvements  vibratoires  qui  seraient  produits 
par  des  cordes  tendues  sous  la  peau,  et  qui,  par  leur  tension  et  leur 
relâchement  alternatifs,  se  dessineraient  et  disparaîtraient  tour  à 
tour.  Brusques,  rapides,  de  courte  durée,  ces  contractions  se  pro- 
duisent à  intervalles  très  rapprochés  les  uns  des  autres  :  de  là  de 
petites  secousses  brèves,  peu  intenses,  perceptibles  à  la  palpation. 
Spontanées,  elles  sont  exagérées  par  les  excitations  cutanées,  par 
une  émotion  ou  une  impression  de  froid  :  souvent  le  fait  de  faire 
déshabiller  un  malade  suffit  h  exagérer  leur  production.  Parfois 
elles  sont  assez  intenses  dans  un  muscle  pour  mobiliser  l'articulation 
correspondante.  Les  contractions  fasciculaires  nont  pas  la  môme 
importance  diagnostique  :  car  si  on  les  rencontre  dans  toutes  les  amyo- 
trophies  spinales  proto-  ou  deuléropathiques,  on  peut  aussi  les 
observer  chez  des  hystériques,  des  neuraslhéni((ues  ou  de  simples 
névropathes. 

Parfois  les  malades  accusentdes douleurs,  desfourmillementsdans 
les  segments  de  membres  en  voie  d'atrophie.  Mais,  dans  l'immense 
majorité  des  cas,  l'évolution  de  la  maladie  est  indolente  ;  la  sensibilité 
subjective  et  la  sensibilité  objeclive  sous  tous  leurs  modes  sont  et 
restent  parfaitement  intactes  pendant  toute  la  durée  de  l'affection.  Les 
faits  contradictoires  publiés  jadis  tiennent  à  la  confusion  qui  régnait 
alors  entre  toutes  les  atrophies  musculaires;  et,  en  particulier,  les 
faits  avec  anesthésic  à  la  brûlure,  si  bien  observés  par  Duchenne, 
appartiennent  à  la  syringomyélie.  Aujourd'hui  l'intégrité  de  la  sensi- 
bilité, subjective  et  objeclive,  dans  la  poliomyélite  chronique  est  un 
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des  symptômes  les  plus  imporlants  pour  le  diagnostic  de  celte  alïec- 
tion. 

Les  réflexes  tendineux  sont  dès  le  début  diminués,  jamais  exa- 
gérés. Jamais  non  plus  il  n'y  a  la  moindre  tendance  à  de  la  contrac- 
ture, pas  même  latente.  A  mesure  que  les  muscles  s'atrophient,  on 
voit  les  réflexes  tendineux  s'atténuer,  puis  disparaître  ;  ils  disparais- 
sent relativement  tôt,  avant  même  que  l'atrophie  soit  très  prononcée, 
beaucoup  plus  tôt  que  chez  le  myopathique.  L'état  des  réflexes 
cutanés  est  également  en  raison  directe  de  l'atrophie.  Il  n'y  a  pas 
de  troubles  des  sphincters. 

Les  modifications  de  la  contractilité  faradique  des  muscles  sont 
parallèles  au  degré  de  leur  atrophie.  Au  début,  les  muscles  atteints 
réagissent  comme  un  muscle  normal  au  courant  minimum.  A  mesure 
que  les  fibres  musculaires  s'atrophient,  il  faut  augmenter  l'intensité 
du  courant  pour  obtenir  la  même  contraction;  enfin  toute  contrac- 
tion disparaît,  quelle  que  soit  l'intensité  du  courant  :  c'est  qu'alors 
l'atrophie  est  complète,  le  muscle  a  disparu  fonctionnellement  et 
anatomiquement.  En  résumé,  le  fait  capital  est  la  diminution  de 
l'excitabilité  faradique  progressive  et  parallèle  à  l'atrophie.  Les 
muscles  en  voie  d'atrophie  se  fatiguent  aussi  plus  vile  que  des  mus- 
cles sains  sous  l'influence  du  courant  électrique,  et  ont  davantage 
besoin  d'un  repos  prolongé  pour  récupérer  leur  excitabilité  (Legros 
et  Onimus).  Enfin  le  courant  passe  très  facilement  du  muscle  atro- 
phié dans  son  antagoniste  (.Jaccoud,  Hayem). 

Erb  a  montré  que  l'excitabilité  galvanique  des  muscles  était  altérée 
quantitativement  et  qualilativement.  Progressivement  et  suivant  le 
degré  de  l'atrophie,  on  voit  apparaître  la  réaction  de  dégénérescence, 
le  plus  souvent  partielle,  rarement  totale. 

Remak  a  signalé  le  phénomène  de  la  contraction  diplégique. 
Lorsqu'on  place  le  pôle  négatif  d'une  pile  au-dessous  de  la  cin- 
quième vertèbre  cervicale,  et  le  pôle  positif  au  niveau  d'une  zone  ins- 
table située  dans  l'espace  compris  entre  la  première  et  la  cinquième 
vertèbre  cervicale,  surtout  dans  la  fossette  carolidienne,  da  ns  le 
triangle  compris  entre  le  maxillaire  inférieur  et  le  pavillon  de  l'oreille, 
on  peut  obtenir  des  contractions  dans  les  muscles  des  membres 
supérieurs  atrophiés.  D'après  Remak,  ce  seraient  des  contractions 
réflexes  dues  à  l'excitation  du  ganglion  sympathique  cervical  supé- 
rieur. Vue  par  Drissen  et  Erb,  cette  contraction  diplégique  n'aurait 
pas  été  constalée  par  Fieber  et  Benedikt.  Walter  a  décrit  le  patnio- 
spasme,  sorte  d'agitation  de  la  main  qui  se  produit  lorsque,  après, 
avoir  excité  les  muscles  des  membres  supérieurs  par  un  courant 
faradique  ou  galvanicjue,  on  interrompt  le  courant. 

On  a  observé  des  éruptions  érythémateuses,  lichénoïdes,  eczéma- 
tiformes  qui  sont  de  simples  coïncidences.  Les  troubles  vaso-mo- 
teurs peuvent  se  rencontrer  :  œdème,  sueurs,  pétéchies,  cyanose  des 
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'ip-   -'j^  Mi'iiiiiii'   nuisculaire    pro- 

gressive, type  Aran-Diicliennc,  par 
poliomyélite  chronique  cliez  un  homme 
de  soixante-quatre  ans.  -  La  marche 
de  l'alTecLion  fut  très  lente  :  la  maladie 
avait  débuté  à  l'àj^e  de  quarante-sept 
ans,  et  la  mort  n'eut  lieu  ([ue  dix  huit 
ans  après,  à  la  suite  dun  accident 
Malgré  la  longue  durée  de  l'afreclion, 
les  muscles  des  membres  inférieurs 
sont  beaucoup  moins  atrophiés  que 
ceux  des  membres  supérieurs.  Main 
dile  succulente.  Intégrité  des  muscles 
de  la  face,  de  la  langue,  du  ])haiynx 
et  des  masticateurs.  Abolition  des 
réllexes  lendineuxdescpiatre  membres. 
Intégrité  de  la  scnsibililé.  [^'oy.  ,1.  1)e- 
jF.uiNE,Deux  casde  poliomyélite  chro- 
nique, suivis  dautopsie  {Bull,  de  lu 
Soc.  de  biologie,  1S95,  p.  188,  obs.  I. 
La  première  partie  de  lobservatiou 
de  ce  malade  a  été  pui)liée  par  Vui.- 
pi.\N  dans  sa  Clini([uc  de  1877.] 


e.xlrémilés.  La  main  peut  présen- 
ter cet  œdème  dur  fig.  '262;  que 
Marinesco  a  tiésigné  sous  le  nom 
de  main  succulente  et  qui,  ainsi 
que  nous  l'avons  indiqué,  n'est 
pas  palliognomoniquede  lasyrin- 
gomyélie.  Elliola  signalé  la  coïn- 
cidence de  la  poliomyélite  chro- 
nique avec  la  sclérodermie  en 
plaques. 

Les  os  pourraient  s'atrophier. 
Des  arthropathies  analogues  à 
celles  que  l'on  voil  dans  d'autres 
atlections  spinales  ;  tabès,  syringo- 
myélie)  pourraient  à  titre  excep- 
tionnel être  rencontrées,  asso- 
ciées ou  non  à  des  néoformations 
osseuses  (Etienne).  Nous  faisons 
des  réserves  au  point  de  vue  de 
l'existence  de  ces  lésions  articu- 
laires et  osseuses  dans  la  polio- 
myélilo  chronitiue. 

ÉVOLUTION.  —  PRONOSTIC. 
—  L'atrophie  musculaire  pro- 
gressive spinale  présente  une 
évolution  essentiellement  lente  et 
chronique;  elle  dure  pendant  des 
années,  dix,  quinze,  vingt  ans 
(fig.  'lÇ)i).  Elle  ne  frajtpe  pas  d'un 
seul  coup  les  muscles  des  mem- 
bres, mais  elle  les  détruit  muscle 
par  muscle.  Parfois  l'évolution 
pourrait  être  cependant  assez  ra- 
pide, et  Etienne  a  vu  un  malade, 
très  atrophié  au  bout  de  dix-huit 
mois,  succomber  à  une  maladie 
intercurrente  :  l'autopsie  confir- 
ma l'existence  de  la  myélopathie. 
Troisier  ;I875)  a  rapporté  un  fait 
analogue  suivi  d'autopsie.  Il  s'agit 
dans  ces  cas  de  poliomyélite 
antérieure  subaiguë  et  non  de 
poliomyélite  chronique  au  sens 
véritable  du  mot. 

L'alTection  peut  par  elle-même 
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amener  la  mort,  par  exemple  quand  les  muscles  de  la  respiration 
sont  atrophiés.  jMais  le  fait  est  rare.  D'ordinaire,  le  malade  suc- 
combe à  une  atrection  intercurrente,  et,  à  Thôpital,  la  tuberculose, 
par  suite  du  séjour  constant  du  malade  dans  le  milieu  nosocomial, 
est  une  des  terminaisons  les  plus  fréquentes. 

Dans  son  évolution  lentement  progressive,  l'affection  peut  pré- 
senter des  rémissions,  des  arrêts;  mais  elle  ne  rétrocède  jamais.  Sa 
marche  peut  être  plus  ou  moins  lente,  mais  il  n'y  a  pas  à  espérer  de 
guérison. 

DIAGNOSTIC.  —  L'atrophie  musculaire  type  Aran-Duchenne  n'ap- 
partient pas  en  propre  à  la  poliomyélite  chronique,  elle  <<  constitue, 
en  elTet,  une  localisation  commune  à  un  certain  nombre  d'affections 
médullaires,  périphériques  et  myopathiques  ». 

«  D'origine  médullaire,  elle  peut  être  protopathique,  comme  dans 
l'atrophie  musculaire  progressive,  la  paralysie  spinale  de  l'enfance 
ou  de  l'adulte  et  la  sclérose  latérale  amyotro()liique  ;  ou  deutéropa- 
thique,  comme  dans  la  syringomyélie,  certaines  scléroses  combinées, 
la  sclérose  en  plaques,  les  myélites  transverses  cervicales  et  cervico- 
dorsales,  comme  dans  les  compressions  soit  de  la  moelle,  soit  des 
racines  des  huitièmes  paires  cervicales  et  premières  dorsales, 

«  D'origine  périphérique,  le  type  Aran-Duchenne  est  généralement 
unilatéral,  lorsqu'il  relève  d'une  paralysie  radiculaire  inférieure  du 
plexus  brachial,  d'une  paralysie  du  plexus  brachial,  ou  d'une  paralysie 
traumatique  portant  sur  les  troncs  des  nerfs  médian  et  cubital. 

«  A  côté  de  ces  paralysies  traumatiques,  le  type  Aran-Duchenne 
peut  s'observer  dans  les  névrites  toxiques  et  infectieuses,  en  parti- 
culier dans  la  névrite  lépreuse,  dans  les  névrites  motrices  des  tabé- 
tiques,  dans  la  maladie  de  Morvan,dans  certaines  lésions  articulaires 
ou  goutteuses,  très  probablement  d'origine  névritique. 

«  D'origine  myopathique  enfin,  le  type  Aran-Duchenne  peut  sur- 
venir à  la  période  de  généralisation  du  type  facio-scapulo-huméral 
de  la  myopathie  atrophique  primitive.  «(M""'  Dejerine-Klumpke.) 

En  résumé,  le  type  Aran-Duchenne  est  un  syndrome  pouvant 
relever  d'une  myélopathie,  d'une  myopathie  ou  d'une  névrite. 

La  paralysie  spinale  de  renfance  (poliomyélite  antérieure  aiguë; 
peut  être  exactement  limitée  aux  petits  muscles  de  la  main  (Prévost 
et  David,  Sahli)  ;  on  peut  même  observer  une  paralysie  des  fléchis- 
seurs des  doigts  et  du  poignet,  des  interosseux  et  de  l'éminence 
Ihénar,  avec  intégrité  des  extenseurs  des  doigts  et  du  poignet 
(Seeligmûller).  La  paralysie  spinale  de  l'enfance  se  distingue  de  la 
poliomyélite  chronique  par  son  début  brusque,  par  son  apparition 
dans  le  jeune  âge  avec  un  cortège  fébrile  ou  au  cours  d'une  maladie 
infectieuse,  par  la  paralysie  du  début,  par  sa  localisation  ultérieure 
à  certains  groupes  musculaires,  et  par  l'absence  du  caractère  extensif 
et  progressif  de  l'atrophie  musculaire  d'Aran-Duchenne.  Les  mêmes 
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éléments  de  diagnostic  s'appliquent  k\a, paralijsie spimde de  Vadulle. 
La  poliomyélite  chronique  peut  s'observer  chez  Venfanl  (\\'^erdnig, 
HolTmann,  A.  Bruce,  Bruns),  mais  elle  difi'ère  de  la  poliomyélite  chro- 
nique de  l'adulte  par  le  caractère  familial.  Cette  règle  toutefois  nest 
pas  absolue.  Dans  le  cas  de  Bruce  el  dans  deux  de  ceux  de  Bruns, 
il  n'existait  ni  hérédité  directe,  ni  hérédité  collatérale.  Elle  débute 
vers  la  fin  de  la  première  année  par  une  faiblesse  des  muscles  du  bassin 
et  du  dos.  L'alïection  progressant,  la  faiblesse  et  l'atrophie  envahissent 
les  muscles  psoas-iliaques  et  ceux  de  la  région  antérieure  de  la  cuisse. 
Plus  tard  les  muscles  des  bras  et  les  muscles  moteurs  de  la  tête  se 
jirennent  à  leur  tour.  L'alrophie  prédomine  dune  manière  marquée 
dans  les  muscles  des  ceintures  scapulaire  et  pelvienne,  et  ce  n'est  que 
plus  tard  que  ceux  des  extrémités  se  prennent.  D'après  Bruns,  les 
mouvements  des  pieds  et  des  mains  sont  souvent  mieux  conservés 
<pie  l'état  de  l'atrophie  ne  le  ferait  supposer.  Les  pieds  présentent 
l'attitude  du  pied  bot  équin,  la  colonne  vertébrale  se  déforme 
(scoliose).  La  paralysie  est  flasque,  l'atrophie  progresse  d'une 
manière  chronique  ou  subaiguë  et  arrive  à  un  degré  très  marqué 
d'intensité.  L'atrophie  musculaire  est  symétrique;  elle  est  très 
prononcée  et  masquée  en  partie  par  l'adipose  sous-cutanée.  Les 
symptômes  cérébraux  font  défaut;  la  mort  survient  le  plus  souvent 
avant  la  quatrième  année,  parfois  beaucoup  plus  lard  —  à  l'âge  de 
quinze  ans  dans  un  cas  de  Bruns.  —  La  sensibilité  est  intacte  sous 
tous  ses  modes.  Les  réflexes  tendineux  sont  abolis.  Suivant  les  cas, 
les  contractions  fibrillaires  existent  ou  fontdéfaut,  les  nerfs  périphé- 
riques et  les  muscles  sont  indolents  à  la  pression.  La  diminution  des 
réactions  électriques  varie  depuis  un  affaiblissement  marqué  jusqu'à 
la  réaction  de  dégénérescence,  soit  partielle,  soit  totale.  Les  nerfs 
crâniens  sont  intacts,  sauf  parfois  la  branche  externe  du  spinal. 
Werdnig  a  cependant  mentionné  l'existence  de  légers  troubles 
bulbaires.  Les  lésions  sont  celles  de  la  poliomyélite  chronique  de 
l'adulte. 

Le  diagnostic  de  la  poliomyélite  chronique  de  l'enfance  est  facile 
à  établir. 

La  marche  lente  de  l'affection  exclut  d'emblée  l'idée  d'une  polio- 
myélite aiguë  de  l'enfance. 

Les  co  nlraclions  fibrillaires  el  la  réaclion  dedégénérescence, 
quand  elles  existent,  l'absence  de  loule  hypertrophie  musculaire 
vraie  ou  fausse,  l'intégrité  de  la  face,  empêcheront  toute  confusion 
avec  les  différentes  formes  de  la  myopathie  atrophiqiie  progressive. 

Dans  Valrophie  type  Charcot-Marie  (lypepéronier  de  Toolh,  atro- 
phie musculaire  progressive  névritique  de  HolTmann),  l'atrophie 
débute  par  les  extrémités  des  membres,  et  il  existe  souvent  des 
troubles  de  la  sensibilité.  Les  mêmes  éléments  de  diagnostic  s'appli- 
quent  à   la   névrite    interstitielle  hypertrophiqiie  et   progressive  de 
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Venfance  (Dejerine  et  Soltas),  toujours  facile  du  reste  à  reconnaître 
à  l'augmentation  de  volume  des  nerfs. 

Le  type  Aran-Duchenne  est  la  localisation  la  plus  fréquente  de 
l'atrophie  musculaire  de  la  si/ringomyelie.  Même  atrophie  symétrique 
des  petits  muscles  delà  main,  mémegriffe.  iMais  les  troubles  dissociés 
de  la  sensibilité  —  l'analgésie  et  la  thermo-anesthésie  avec  conser- 
vation de  la  sensibilité  tactile,  —  la  cypho  scoliose,  l'exagération  des 
réflexes  rotuliens,  sans  compter  les  troubles  bulbaires  inconstants, 
mettent  sur  la  voie  du  diagnostic. 

La  sclérose  latérale  amyotrophique  est  suffisamment  dilïérenciée  : 
fpar  sa  marche  plus  rapidement  progressives  mortelle,  du  moins 
dans  la  majorité  des  cas,  car  il  y  a  des  observations  dans  lesquelles 
la  maladie  a  eu  une  marche  lente;  2°  parla  faiblesse  plus  grande 
due  à  un  état  parétique  qui  se  surajoute  à  l'élément  atrophique  : 
à  égalité  d'atrophie,  le  malade  atteint  de  sclérose  latérale  amyotro- 
phique est  plus  impotent  que  celui  qui  est  atteint  de  poliomyélite 
chronique  ;  3°  par  l'exagération  précoce  des  réflexes  tendineux  qui 
persiste  tant  qu'il  reste  des  fibres  musculaires;  4"  par  l'existence 
d'un  état  de  contracture  plus  ou  moins  accusé  ;  5"  par  l'apparition 
de  troubles  bulbaires. 

Uhématomyélie  spontanée  ou  traumalique  de  la  région  cervicale 
peut  donner  lieu  également  à  de  l'atrophie  musculaire  des  petits 
muscles  de  la  main  et  des  muscles  de  l'avant-bras  :  la  rapidité  de 
l'évolution  ou  la  notion  d'un  traumatisme  antérieur,  les  troubles  dis- 
sociés de  la  sensibilité,  parfois  le  syndrome  de  Brown-Séquard,  les 
troubles  oculo-pupillaires,  sont  autant  de  renseignements  et  de  sym- 
ptômes qui  permettentde  remonter  à  la  causedeTatrophie  musculaire. 
Les  scléroses  combinées,  la  sclérose  en  plaques,  les  tumeurs  extra- 
médullaires, le  mal  de  Pott,  les  abcès  de  voisinage,  les  fractures  ou 
luxations  de  la  colonne  vertébrale  ne  peuvent  être  que  cités,  en 
raison  de  leur  diagnostic  facile. 

Il  faut  songer  encore  aux  paralysies  radiculaires  totales  ou  infé- 
rieures du  plexus  brachial,  dans  lesquelles  l'atrophie  des  petits 
muscles  de  la  main  s'accompagne  de  troubles  oculo-pupillaires, 
excellent  élément  de  diagnostic  qui  fait  défaut,  par  contre,  dans  les 
paralysies  du  plexus  brachial  proprement  dit  (M"""  Dejerine-Klumpke). 
Le  diagnostic  sera  néanmoins  le  plus  souvent  facile,  en  raison  de 
Tunilatéralité  de  l'atrophie,  ce  qui  est  le  cas  le  plus  fréquent,  des 
troubles  de  la  sensibilité,  et  de  la  notion  étiologique  (traumatisme, 
compression);  en  l'absence  de  traumatisme  dans  les  antécédents,  il 
faut  explorer  avec  soin  les  os  et  les  organes  qui  entrent  en  contact 
avec  le  plexus  brachial. 

On  ne  peut  que  signaler  les  paralysies  atrophiques  de  la  main 
consécutives  à  la  réduction  d'une  luxation  scapulo-humérale,  à  un 
traumatisme  portant  sur  l'épaule  ou  le  bras,  les  lésions  traumatiques 
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du  nerf  ciibilal  ol  du  médian,  el  eiilin  le^  atrophies  musculaires 
conséculivesà  des  Iraumalismes  légers  de  la  mnin  ou  ùdes  phlegmons, 
atrophies  qui  relèvent  d'une  névrite  ascendante. 

Les  petits  muscles  de  la  main  ne  sont  pris  qu'exceptionnellement 
dans  les  atrophies  musculaires  d'origine  articulaire  ;  mais,  dans 
les  arthrites  chroniques  des  articulalions  carpo-métacarpiennes,  ces 
petits  muscles,  et  réminencc  thénar  en  particulier,  peuvent  être  pris 
presqueexclusivement;  l'étal  des  jointures  assurera  le  diagnostic. 

Los  névrites  motrices  peuvent  revêtir,  ([uaiit  à  la  distribution  de 
l'atrophie,  le  tableau  clinique  de  la  poliomyélite  chronique.  Cette 
forme  est  assez  fréquente  dans  Vatropliie  musculaire  des  labétiques. 
Ici  le  diagnostic  esl  des  plus  facile. 

Le  type  Aran-Duchenue  a  été  plusieurs  fois  signaU*  au  cours  de 
Vinloxication  saturnine  ;  il  peut  (Mre  primitif  el  complet,  n'envahis- 
sant que  plus  tard  les  muscles  extenseurs,  ou  bien  secondaire  et  par- 
tiel :  dans  ce  cas,  il  complicjue  le  type  classique  de  la  paralysie 
saturnine  et  il  intéresse  plus  particulièrementle  court  abducteur  du 
pouce  etle  premier  interosseux  dorsal.  Le  type  primitif  (observations 
de  Mrebius,  Remak,  de  M'"'  Dejerine)  est  celui  (jui  prèle  le  plus  à  la 
confusion  avec  la  poliomyélite  chronique,  car  il  est  le  plus  souvent 
bilatéral;  mais  il  s'en  distingue  surtout  parla  notion  étiologique,  la 
présence  du  liséré  de  Burton,  par  ses  réactions  électriques  el  par  ce 
fait  que  l'atrophie  s'accompagne  généralement,  du  moins  au  début, 
d'un  degré  plus  ou  moins  accusé  de  paralysie  musculaire. 

L'atrophie  des  petits  muscles  de  la  main  peut  également  s'obser- 
ver dans  les  paralysies  alcooliques,  arsenicales  ou  sulfo-carbonées. 
Ici  le  diagnostic  est  facile,  du  fait  des  symptômes  de  névrite. 

Les  névrites  infectieuses  localisées  au  nerf  cubital  ou  au  nerf 
médian  se  reconnaîtront,  en  outre  de  la  notion  d'infection,  aux 
troubles  de  la  sensibilité  concomitants,  à  la  perle  de  la  conlractilité 
électrique,  à  la  douleur  provoquée  par  la  pression  du  nerf  et  des 
muscles. 

La  lèpre  sijslcmatisée  nerveuse  se  manifeste  dans  certains  cas  par 
une  atrophie  musculaire  qui  débute  par  l'éminence  thénar  et  s'étend 
ensuite  à  l'éminence  hypothénarelaux  interosseux.  Mais  l'anesthésie 
parfois  dissociée,  l'hypertrophie  des  troncs  nerveux,  les  troubles  tro- 
phiques,  les  mutilations,  la  paralys'u;  faciale,  révolution  e  t  la  notion 
étiologique  spéciale  permettront  d'éviter  toujours  l'erreur. 

La  maladie  de  Morvan,  caractérisée  aussi  par  une  atrophie 
musculaire  type  Aran-Duchenne,  se  traduit  encore  cliniquement  par 
des  troubles  trophiques  cutanés  et  osseux  (panaris  analgésique,  des 
altérations  des  dillerenls  modes  de  sensibilité,  cjui  la  distinguent  suf- 
fisamment de  la  poliomyélite  chroni(|ue  pour  qu'aucune  confusion 
ne  soit  possible. 

La  myopathie  atrop}ii(iue progressive  esl,  d'ordinaire,  une  maladie 
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du  jeune  âge;  elle  débute  le  plus  souvent  par  la  face,  les  muscles  de 
la  ceinture  scapulaire  et  du  bassin,  t;ipe  facio-scapulo-hiiméral  de 
Landouzy  et  Dejerine. 

Lorsque  la  face  est  intacte,  forme  juvénile  de  Erb,  le  diagnostic 
doit  être  fait  avec  le  type  scapulo-lmméral  de  la  poliomyélite  chro- 
mque.  La  topographie  de  Tatrophie  est  la  même,  mais  dans  la  myo- 
pathie les  contractions  fibrillaires  font  défaut,  la  réaction  de  dé-é- 
nerescence  est  CKceptionnelle  et  les  muscles  atrophiés  ou  en  voie 
d  atrophie  présentent  une  apparence  spéciale,  surtout  le  deltoïde  à 
savoir  la  présence  de  saillies  plus  ou  moins  arrondies,  conséquence 
de  ce  fait  que  dans  la  myopathie  le  processus  d'atrophie  est  plus 
marque  aux  extrémités  que  dans  le  centre  des  muscles.  Souvent 
aussi  chez  ces  malades  on  observe  une  hypertrophie  totale  de  certains 
muscles-  mollets,  muscles  du  dos,  etc.  -  et  des  rétractions  fibro- 
musculaires,  tous  phénomènes  qui  font  défaut  dans  la  poliomvélite 
chronique.  Enfin  lorsque,chez  le  myopathique  -  et  la  chose  est  assez 
rare,  -  les  muscles  des  mains  et  des  avant-bras  s'atrophient  à  leur 
tour,  le  diagnostic  avec  la  poliomyélite  chronique  sera  toujours  facile 
a  établir  de  par  les  caractères  cliniques  précédemment  énumérés. 

Chez  l'enfant,  l'atrophie  musculaire  du  type  Werdnig-Hoffmann 
devra  être  différenciée  de  Vamyolonie  congénitale  ou  maladie 
d  Oppenheim  (Voy.  p.  358). 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  -  La  moelle,  à  l'examen  macrosco- 
pique, ne  présente  pas  de  diminution  de  volume.  Sa  consistance  est 
normale.  Les  racines  antérieures  correspondant  aux  membres  atteints 
sont  mamfestement  altérées  ;  elles  sont  transparentes,  très  grêles  de 
couleur  gris  rosé.  Sur  une  coupe,  à  l'œil  nu,  la  moelle  ne  présente 
rien  d  anormal,  si  ce  n'est  un  certain  degré  de  réduction,  de  tasse- 
ment des  cornes  antérieures. 

Au  microscope,  les  lésions  siègent  dans  les  cornes  antérieures  sur 
toute  la  hauteur  de  la  moelle  et  sont  d'ordinaire  plus  accusées  au 
mveaudurenflementcervical.  En  employant  la  méthode  de  coloration 
au  carmin,  la  meilleure  pour  ce  genre  de  recherches,  sur  beaucoup 
de  coupes  on  ne  retrouve  plus  trace  des  cellules  des  cornes  anté- 
rieures (fig.  -263  et  264),  qui  elles-mêmes  ont  diminué  d'étendue  dans 
tous  les  sens.  Les  rares  cellules  qui  sont  encore  visibles  sont  atro- 
phiées, réduites  à  l'état  de  petits  amas  granuleux,  arrondis,  parfois 
sans  noyaux,  de  blocs  amorphes  sans  prolongements;  les  plus  atro- 
phiées contiennent  cependant  quelques  grains  chromatiques.  La 
lésion  paraît  débuter  par  une  augmentation  du  pigment  dans  le 
corps  cellulaire.  Le  tissu  interstitiel  de  la  corne  antérieure  est  légère- 
ment sclérosé  et  épaissi,  les  cellulesaraignées  y  sont  plus  nombreuses, 
l^arloisla  substanpe  grise  a  un  aspect  finement  lacunaire,  en  dentelle. 
Dans  certains  cas,  le  canal  central  est  dilaté.  Les  vaisseaux  ne  sont 
m  dilates,  ni  sclérosés,  ou  du  moins  leur  sclérose,  lorsqu'elle  existe, 

Traite  de  médecine.  XWIV     •\'\ 


514     D1:JERINE  et  THOMAS.  —  MALADIES  DE  LA  MOELLE  EPINIERE. 

relève  de  l'âge  seul  du  malade  et  non  do  la  lésion  médullaire.  Les 
fibres  nerveuses,  si  nombreuses,  qui,  à  Tétai  normal,  cloisonnent  dans 
tous  les  sens  la  substance  grise  de  la  corne  antérieure,  sont  en 
nombre  très  réduit  ;  le  fait  est  très  net  sur  les  coupes  colorées  par 
les  méthodes  de  Weigert  ou  de  Pal. 

Celte  atrophie  des  cellules  des  cornes  antérieures  de  la  moelle 
varie  non  seulement  avec  la  région  examinée,  mais,  sur  une  même 
coupe,  suivant  le  groupe  cellulaire  considéré.  Les  groupes  antérieur 
ot  anléro-exlerne  sont  les  plus  souvent  atteints  ;  et  dans  un  même 


Fig.  263.  —  Poliomyélite  cliroaique  antùrieuie  de  ladiille  durant  depuis  dix-luiit 
ans.  Mort  par  accident.  Malade  de  la  figure  262.  Coupe  transversale  de  la  moelle 
au  niveau  du  renflement  cervical.  Coloration  par  le  picrocarmin  en  masse.  — 
Atrophie  et  disparition  de  la  plupart  des  cellules  des  cornes  antérieures.  Pas  de 
sclérose  latérale  [Voy.  J.  Dujeuine,  Deu.v  cas  de  poliomyélite  chronique,  suivis 
d'autopsie  {Soc.  de  biologie,  1895,  obs.  I)]. 


groupe  il   n'est  même   pas  exceptionnel   de   voir  des  cellules  très 
alleinles  à  côté  de  cellules  relativement  indemnes  ou  peu  touchées. 

Cette  lésion  dégénéralive  des  cellules  des  cornes  antérieures  de  la. 
moelle  est  la  lésion  capitale  de  l'amyotrophie  progressive  spinale 
Aran-Duchenne.  Les  autres  lésions  sont  accessoires  et  subor- 
données. 

La  corne  postérieure  et  la  colonne  de  Clarke  sont  normales. 

La  substance  blanche  de  la  moelle  peut  paraître  absolument  in- 
tacte (fig.  263).  C'est  là  une  particularité  assez  rare.  D'ordinaire,  dans 
la  substance  blanche  du  faisceau  fondamental  antérieur,  on  trouve 
une  bande  de  sclérose  légère.  Celle-ci  alTecte  plus  qu  moins  la  forme 
d'un  croissant  situé  dans  le  faisceau  antéro-iatéral  descendant  et, 
[larlant,  contournant  la  corne  antérieure  dont  il  est  séparé  par  une 
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bande  saine  (fig.  264).  Celte  zone  de  sclérose  est  due  à  l'irritation 
produite  par  la  dégénérescence  des  fibres  radiculaires  dans  leur 
trajet  à  travers  la  substance  blanche  et  surtout  à  la  destruction 
des  cellules  cordonales,  destruction  qui  amène  la  dégénérescence 
des  fibres  commissurales  courtes  de  Bouchard  ou  fibres  courtes 
d'association.  Ces  lésions  de  la  substance  blanche  sont  consécutives 
à  la  poliomyélite  dont  elles  font  partie,  et  diffèrent   complètement, 
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Fig.  264.  —  Poliomyélite  chronique  datant  de  dix  ans.  Mort  par  tuberculose.  Ma- 
lade représenté  dans  les  figures  259  et  260.  Corne  antérieure  gauche  du  renflement 
cervical.  Coloration  par  le  picrocarmin  en  masse.  —  Les  cellules  ont  complète- 
ment disparu.  Dans  le  groupe  antéro-inlerne  seulement,  il  en  reste  (juelques-unes. 
II  existe  un  très  léger  degré  de  sclérose  dans  le  faisceau  antéro-latéral,  à  une  cer- 
taine dislance  de  la  corne  antérieure.  Dans  la  corne  antérieure  droite,  qui  n'a 
pas  été  dessinée,  les  lésions  sont  les  mêmes,  ainsi  du  reste  que  dans  toute  la  hau- 
teur de  l'axe  gris  antérieur.  [J.  Dejerine,  Deux  cas  de  poliomyélite  chronique, 
suivis  d'autopsie  {'Soc.  de  biologie,  1895,  obs.  I).] 

ainsi  qu'on  le  verra  plus  loin,  de  celles  que  l'on  rencontre  dans 
la  sclérose  latérale  amyotrophique.  Celte  sclérose  a  pu  être 
relevée  par  J.-B.  Charcot  sur  les  pièces  conservées  de  lautopsie 
publiée  en  1875  par  Charcot  et  Gombault;  on  la  trouve  signalée 
par  Hayem,  Striimpell,  Oppenheim,  Darkschewitsch,  Alzheimer. 
Dans  un  de  nos  cas  (fig.  "264),  elle  était  atténuée,  mais  cependant 
très  manifeste  (Dejerine).  Cependant,  cette  zone  de  sclérose  n'est  pas 
constante.  Dans  une  de  nos  autopsies,  elle  faisait  défaut  (fig.  263). 
Son  absence  dans  ce  cas  lient  probablement  à  la  longue  durée  de 
l'atTection  (dix-huit  ans)  et  à  son  évolution  très  lenle:  les  fibres, 
dégénérant  très  lentement,  disparaissent  sans  déterminrr   dirrila- 
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lion  névroglique  autour  d'elles;  l'absence  d'hyperplasie  névroglique 
dans  ce  cas,  et  sa  présence  dans  les  cas  à  marche  moins  lente, 
viennent  appuyer  cette  manière  de  voir.  En  laveur  de  cette  opinion, 
on  peut  invoquer  les  faits  de  poliomyélite  aiguë  de  l'enfance  dans 
lesquels,  si  l'autopsie  est  pratiquée  quelques  mois  après  le  début  de 
ralTection  (Voy.  fig.  38  et  194),  on  constate  aisément  l'existence  de 
dégénérescences  très  marquées  dans  les  cordons  antéro-latéraux, 
tandis  que  dans  les  cas  anciens,  par  suite  du  tassement  des  éléments, 
ces  dégénérescences  sont  beaucoup  moins  nettes.  Dans  le  cas 
d'Etienne,  cette  zone  de  sclérose  manquait  et  il  y  avait,  comme  dans 
un  cas  de  Charcot,  un  léger  épaississeraent  de  la  névroglie  du  cor- 
don de  Goll. 

Dans  les  racines  antérieures,  les  fibres  saines  sont  en  infinie  mino- 
rité. Les  tubes  nerveux  présentent  diverses  altérations  :  fragmenta- 
tion de  la  myéline,  multiplication  des  noyaux,  disparition  du 
cylindraxe,  mais  le  plus  souvent  il  s'agit  d'une  atrophie  lente  et 
progressive  de  la  fibre,  dont  tous  les  éléments  s'amincissent.  Un 
grand  nombre  de  tubes  sont  réduits  à  une  gaine  vide.  Le  tissu  con- 
jonctif  interstitiel  est  quelquefois  légèrement  épaissi.  Sur  les  coupes 
des  racines,  au  niveau  du  ganglion  rachidien  et  du  cul-de-sac  arach- 
noïdien,  on  peut  observer  parfois  un  épaississement  des  méninges 
et  de  l'cndonèvre,  des  altérations  vasculaires  (André-Thomas). 

Les  nerfs  périphériques  sont  également  très  altérés.  Les  tubes 
nerveux  sont  atrophiés  à  des  degrés  divers  ;  dans  les  cas  les  plus 
marqués,  on  ne  trouve  plus  que  des  gaines  vides.  Les  nerfs  muscu- 
laires sont  seuls  malades,  les  nerfs  cutanés  sont  indemnes.  Celt-e 
dégénérescence  est  proportionnelle  à  l'atrophie  des  cellules  radicu- 
laires  antérieures  et,  partant,  à  l'atrophie  musculaire.  Le  tissu 
conjonctif  est  peu  modifié. 

Les  muscles  sont  en  voie  d'atrophie  simple.  Ils  ont  subi  une 
réduction  considérable  de  volume,  sans  substitution  graisseuse.  La 
fibre  musculaire  est  pâle,  décolorée;  les  plus  atteintes  ont  une  cou- 
leur feuille-morte.  Dans  un  môme  muscle,  toutes  les  fibres  ne  sont 
pas  frappées  au  môme  degré  et,  sur  un  même  fragment,  on  voit 
des  faisceaux  pales  ou  jaunâtres  alterner  avec  des  fibres  rouge  vif, 
normales.  y\u  microscope,  on  peut  suivre  tous  les  stades  de  l'atro- 
phie. Le  faisceau  primitif  se  réduit  de  plus  en  plus  de  diamètre;  les 
noyaux  du  sarcolemme  prolifèrent;  la  substance  musculaire  se  frag- 
mente, se  résorbe  et  disparaît.  Le  tissu  musculaire  a  disparu  par 
places;  quelques  fibres  musculaires  saines,  mais  diminuées  de 
volume,  se  montrent  à  côté  de  fibres  en  voie  plus  ou  moins  avancée 
d'atrophie.  Le  tissu  interstitiel  est  peu  hyperplasié.  Les  vaisseaux  ne 
présentent  rien  de  particulier  à  noter. 

TRAITEMENT.  —  11  n'y  a  malheureusement  aucune  thérapeutique 
efficace  contre  l'alrophie   musculaire   progressive  Aran-Duchenne. 
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L'électricité  sera  le  meilleur  traitement  à  employer  pour  entretenir 
et  réveiller  la  contraclilité  et  la  trophicité  musculaires.  Duchenne 
employait  exclusivement  les  courants  induits,  à  action  stimulante. 
Remak,  Benedikt,  Le^ros  et  Onimus  préfèrent  l'action  tonique  et 
Irophique  des  courants  continus.  Actuellement  on  pratique  simulta- 
nément la  galvanisation  de  la  moelle  et  la  faradisalion  des  muscles. 
Pour  les  courants  continus,  dintensité  modérée  (8  à  10  milliampères), 
on  applique  une  électrode  sur  la  région  cervicale  du  rachis,  l'autre 
à  la  région  lombaire,  et  on  fait  passer  le  courant  d'abord  dans  le 
sens  descendant,  puis  dans  le  sens  ascendant.  Dans  les  nerfs  et  les 
muscles,  on  fait  passer  des  courants  continus  ou  des  courants  inter- 
rompus peu  intenses,  à  rares  interruptions  ;  les  séances  doivent  être 
courtes  (deux  à  cinq  minutes,  deux  ou  trois  fois  par  semaine).  On  a 
aussi  préconisé  la  galvanisation  du  cou  (Erb),  ou  la  galvanisation  du 
grand  sympathique  (Huet)  :  une  électrode  est  appliquée  sur  les 
dernières  cervicales  et  l'autre  est  enfoncée  profondément  entre  l'os 
hyoïde  et  le  bord  antérieur  du  sterno-cléido-mastoïdien;  on  fait 
passer  pendant  une  à  trois  minutes  un  courant  faible  de  1  à  5  milli- 
ampères. 

Les  révulsifs  sur  la  colonne  vertébrale  ne  donnent  que  peu  de 
résultats. 

A  l'intérieur,  on  a  recommandé  la  strychnine  (Gowers),  la  noix 
vomique,  l'ergot  de  seigle.  Mais,  quoi  qu'on  fasse,  la  maladie  n'en 
continue  pas  moins  son  évolution  fatalement  progressive. 

SCLÉROSE  LATÉRALE  AMYOTROPHIQUE. 

HISTORIQUE.  —  Dès  1865,  Gharcot  édifiait  l'histoire  clinique  et 
anatomique  de  cette  affection,  que,  par  une  série  de  travaux,  il  diffé- 
rencia des  autres  variétés  d'atrophie  musculaire.  En  1869  avec 
Joffroy,  en  1871  avec  Gombault,  Gharcot  étudia  surtout  le  côté  ana- 
tomique de  cette  maladie,  que  dans  une  série  de  leçons  (1872  à  1874) 
il  décrivit  complètement  et  définitivement.  Aussi  porte-t-elle  à  juste 
titre  le  nom  de  maladie  de  Charcot. 

Gombattue  d'abord  par  Leyden,  la  conception  de  Gharcot  fut 
défendue  par  Debove  et  Gombault  qui  confirment  et  complètent 
l'anatomie  pathologique  ;  par  l'un  de  nous  (.1.  Dejerine)  qui  démontra 
les  rapports  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique  avec  la  paralysie 
labio-glosso-laryngée  primitive  de  Duchenne;  par  Vulpian,  Kahler 
et  Pick,  etc.  Koschewnikoff,  Gharcot  et  Marie,  Roth  décrivent  les 
altérations  de  la  corticalité  cérébrale.  En  1887,  Florand  résumait 
l'état  actuel  de  la  question  et  insistait  sur  les  formes  frustes  de  la 
maladie. 

Leyden  s'était  refusé  à  reconnaître  l'existence  nosographique  de 
la  maladie   de   Gharcot  ;   pour  lui,   tous  les  cas    publiés  devaient 
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rentrer  dans  l'alrophie  musculaire  type  Aran-Duchennc,  ou  dans  la 
paralysie  labio-glosso-larynf^ée  de  Duchenne.  Les  faits  n'ont  pas 
confirmé  cette  manière  de  voir.  Ils  ont  établi  la  distinction  nette  de 
la  sclérose  latérale  amyotrophique  et  de  Tatropliie  musculaire  pro- 
gressive type  Aran-Duchennc,  et  ils  ont  fait  rentrer  la  paralysie 
labio-glosso-laryngée  dans  la  maladie  de  Charcot. 

ÉTIOLOGIE.  —  Léliologie  de  la  sclérose  latérale  amyolrophiquc 
csl  des  plus  obscure,  tout  autant  que  celle  de  la  poliomyélite  anté- 
rieure chronique.  La  maladie  s'observe  surtout  chez  les  adultes  et 
«lans  la  seconde  moitié  de  l'Age  adulte.  Cependant  elle  peut  se  déve- 
lopper dans  l'enfance  (Erb).  Seeligniiiller  l'aurait  vue  apparaître  à 
neuf  mois  chez  trois  enfants  d'une  même  famille.  Mais  ces  cas  appar- 
tiennent très  probablement  à  la  paraplégie  spasmodique  familiale. 
Après  soixante  ans,  la  sclérose  latérale  amyotrophique  devient  plus 
rare  ;  quelques  cas  ont  été  néanmoins  publiés  même  après  soixante- 
dix  ans  et  avec  le  contrôle  anatomique  (Probst,  Rossi  et  Roussyi. 
L  hérédité  similaire  est  rare,  sinon  douteuse;  l'hérédité  nerveuse 
indirecte  joue  peut-être  un  rôle;  d'après  Schultze  et  Pick,  l'hérédité 
entraînerait  un  arrêt  de  développement  ou  une  anomalie  de  distri- 
bution des  faisceaux  blancs  de  la  moelle. 

Parmi  les  causes  occasionnelles,  on  a  signalé  l'exposition  au  froid, 
à  l'humidité  ;  le  traumatisme  a  semblé  jouer  dans  quelques  cas  un 
n'ile  indéniable.  La  syphilis  a  été  aussi  invoquée,  mais  elle  constitue 
surtout  une  cause  |)ré(lisposante.  Peut-être  les  femmes  sont-elles 
plus  souvent  fra[)pées  rpie  les  hommes. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  L'anatomie  pathologique  de  la 
sclérose  latérale  amyolrophicjue  peut  se  résumer  en  quelques  mots: 
le  substratum  anatomique  de  celte  atlection  est  une  dégénérescence 
systématique  de  tout  le  système  nerveux  moteur  :  du  premier  et  du 
deuxième  neurones  moteurs  et  des  neurones  intercalaires  des  cornes 
antérieures  ou  cellules  des  cordons. 

Cerveau.  —  Dès  1879,  Kahler  et  Pick  signalaient  l'alrophie  des 
circonvolutions  rolandiques  du  cerveau,  mais  ils  no  pratiquèrent  pas 
d'examen  histologique;  et  s'ils  admirent  cette  atrophie,  ils  ne  démon- 
trèrent pas  la  continuité  de  la  lésion  de  la  corticalité  cérébrale  avec 
celle  du  faisceau  pyramidal.  KoschewnikofT,  guidé  par  la  pré- 
sence de  corps  granuleux,  suivit  le  trajet  des  fibres  dégénérées  dans 
le  bulbe,  la  protubérance,  la  capsule  interne,  jusqu'à  la  partie  supé- 
rieure des  circonvolutions  ascendantes.  Pierre  Marie  confirma 
d'abord  les  recherches  de  Koschewnikolî,  puis,  avec  Charcot, 
démontra  la  diminution  de  nombre  ou  la  disparition  totale  des  grandes 
cellules  pyramidales  de  la  corticalité  motrice.  Les  cellules  qui  restent 
sont  rares,  isolées,  plus  petites  qu'à  l'état  normal  ;  cependant  on  ne 
trouve  pas  de  changements  dans  le  noyau  ni  le  protoplasma.  Ces 
lésions  ne  seraient  d'ailleurs  pas  constantes,  el,  dans  un  cas,  Pierre 
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Fif;-.  263  à  267.  —  Coupes  transversales  de  la  moelle  à  la  région  cervicale  (RC), 
dorsale  (RD),  lombaire  (RL)  dans  un  cas  de  sclérose  latérale  amyolrophique. 
("oloration^par  la  méthode  de  Weigerl-Pal.  Atrophie  des  cornes  antérieures  très 
marquée  à  la  région  cervicale  et  à  la  région  dorsale.  Dégénération  syniélri(]no  du 
cordon  antérieur  et  du  cordon  latéral,  prédominant  dans  l'aire  du  faisceau 
pyramidal  direct  et  du  faisceau  pyramidal  croisé. 
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Marie  n'a  pu   déceler  la   moindre  altération  des   circonvolutions. 

.Nonne  a  observé  une  lésion  très  accentuée  de  l'écorce  :  les  stries 
de  Baillarger,  les  deuxième  et  troisième  couches  de  Meynert  avaient 
disparu;  le  système  d'association  intracorticale  était  surtout  atteint. 
Dans  le  cas  de  Sarbo,  la  lésion  corticale  frappait  surtout  les  fibres 
langenlielles  et  était  de  date  plus  récente  que  la  lésion  spinale. 

A  propos  de  trois  cas  personnels,  dans  lesquels  ils  ont  trouvé  des 
lésions  de  l'écorce  cérébrale  et,  par  suite,  des  lésions  dégénératives 
s'étendant  depuis  le  cortex  jusqu'à  la  moelle,  Rossi  et  Roussy  1907) 
rappellent  que  pareille  constatation  a  été  faite  dans  dix-huit  obser- 
vations antérieures.  Les  mêmes  auteurs  ont  remarqué  que  ces  lésions 
de  l'écorce  prédominent  de  beaucoup  dans  la  frontale  ascendante, 
où  les  fibres  radiaires  apparaissent  très  nettement  dégénérées  par  la 
méthode  de  Marchi,  tandis  que  dans  la  pariétale  ascendante  les  fibres 
dégénérées  sont  beaucoup  plus  rares.  Le  même  fait  avait  déjà  été 
signalé  par  Probst  et  Campbell;  dans  les  deux  observations  publiées 
par  chacun  d'eux,  les  lésions  étaient  strictement  cantonnées  dans  la 
frontale  ascendante  et  dans  la  partie  antérieure  du  lobule  paracen- 
tral.  Rossi  et  Roussy  ont  depuis  vérifié  le  fait. 

La  localisation  presque  exclusive  des  dégénérescences  et  des 
lésions  cellulaires  dans  la  frontale  ascendante  mérite  d'autant  plus 
d'être  soulignée  que,  d'après  les  physiologistes,  et  en  particulier 
d'après  Grûnebaum  et  Sherrington,  la  frontale  ascendante  est  seule 
excitable  chez  les  singes  anthropoïdes  et  constitue  la  véritable  zone 
motrice  de  l'écorce  cérébrale.  Les  chirurgiens  qui  ont  fait  des 
recherches  dans  ce  sens  sur  l'homme  (Horsley,  Mills)  sont  arrivés 
aux  mêmes  résultats. 

Enfin  la  frontale  ascendante  contient  seule  les  cellules  pyrami- 
dales géantes  de  Betz,  tandis  qu'elles  manquent  absolument  dans  la 
pariétale  ascendante  (Brodmann,  Campbell). 

Centre  ovale.  —  Les  corps  granuleux  se  rencontrent  dans  la  sub- 
stance blanche  sous-corticale,  en  séries  radiées  linéaires,  disposées 
sur  le  trajet  du  faisceau  pyramidal.  Puis  on  les  suit  dans  le  segment 
postérieur  de  la  capsule  interne,  dans  le  pied  du  pédoncule  cérébral, 
et  dans  la  protubérance.  Toujours  ces  corps  granuleux  sont  exacte- 
ment limités  au  trajet  du  faisceau  pyramidal.  A  mesure  que  l'on 
descend,  les  lésions  sont  plus  accentuées,  et  déjà  les  fibres  pédon- 
culaires  et  protubérantielles  ont  subi  un  certain  degré  de  sclérose. 

Corps  calleux.  —  La  présence  de  fibres  dégénérées  dans  la  partie 
moyenne  du  corps  calleux  est  mentionnée  par  Probst,  Spiller,  Rossi 
et  Roussy.  Spiller  a  pu  les  suivre  jusque  dans  le  genou. 

Bulbe.  —  Au  l)ulbe,  les  lésions  s'accusent  et  deviennent  pathogno- 
moniques.  A  la  lésion  précédemment  signalée  du  premier  neurone 
moteur  dans  son  trajet  intracérébral,  vient  s'ajouter  celle  du  second 
neurone  moteur  :  le  noyau  des  nerfs  crâniens. 
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Les  pyramides  antérieures  du  bulbe,  par  où  passent  les  fibres  du 
faisceau  pyramidal,  sont  dégénérées,  et  cette  dégénérescence 
rappelle  exactement  celle  qui  se  produit  à  la  suite  d'une  lésion  céré- 
brale :  mais  parfois  cette  dégénérescence  ne  frappe  qu'un  petit  nombre 
de  fibres;  dans  ce  cas,  à  mesure  que  l'on  descend  vers  la  partie 
inférieure  du  bulbe,  la  lésion  s'accentue. 

Les  noyaux  moteurs  du  bulbe  (ou  deuxième  neurone  moteur), 
centres  d'origine  des  nerfs  bulbaires,  sont  plus  ou  moins  atrophiés- 
Le  noyau  principal  de  l'hypoglosse  est  dégénéré;  son  noyau  acces- 
soire reste  intact  (Muratoff);  la  même  atrophie  envahit  le  noyau 
moteur  du  trijumeau,  le  noyau  du  facial,  les  noyaux  moteurs  des 
nerfs  mixtes  (glosso-pharyngien,  pneumogastrique,  spinal).  Seuls  les 
noyaux  des  nerfs  moteurs  oculaires  sont  respectés.  La  lésion  carac- 
téristique est  l'atrophie  des  cellules  ganglionnaires.  Elles  diminuent 
de  nombre,  puis  disparaissent;  celles  qui  résistent  sont  petites, 
ratatinées,  privées  de  leurs  prolongements  et  remplies  de  fines  granu- 
lations pigmentaires,  leur  noyau  disparaît  ou  ne  prend  plus  les 
colorations  ;  d'autres  cellules  se  transforment  en  blocs  amorphes. 

Les  racines  des  nerfs  crâniens  sont  dégénérées  dans  leur  trajet 
intrabulbaire  ou  protubérantiel,  proportionnellement  au  degré  des 
altérations  cellulaires. 

Ces  lésions  sont  fondamentales.  A  titre  de  lésions  accessoires  et 
inconstantes,  on  a  signalé  l'altération  du  faisceau  longitudinal  pos- 
térieur (Dornblïith,  Mott,  Muratofî,  Hoche,  Spiller,  Sarbo,  Mira  et 
Probst,  Rossi  et  Roussy),  exceptionnellement  celle  du  raphé 
(Muratoff),  de  quelques  fibres  du  ruban  de  Reil  (Roth,  Muratoff). 

Moelle.  —  C'est  dans  la  moelle  que  les  lésions  atteignent  leur 
maximum  d'intensité  et  leur  aspect  le  plus  caractéristique. 

Le  faisceau  pyramidal  croisé  est  dégénéré.  Le  foyer  de  sclérose 
déborde  même  l'étendue  de  ce  faisceau  et  empiète  sur  les  faisceaux 
voisins  (fig.  268).  Les  tubes  nerveux  ont  en  grande  partie  disparu,  et 
on  ne  trouve  dans  le  champ  du  faisceau  pyramidal  que  quelques  fibres 
grêles,  disséminées  dans  un  tissu  de  sclérose.  La  sclérose  se  montre 
également  auniveau  du  faisceau  deTûrckou  faisceau  pyramidal  direct. 

Cette  sclérose  est  beaucoup  plus  étendue  que  dans  la  sclérose  descen- 
dante due  à  des  lésions  cérébrales,  car  elle  contourne  la  face  antéro- 
externe,  les  cornes  antérieures  et  se  prolonge  le  long  de  la  corne  pos- 
térieure (fig.  268)  :  cela  tient  à  ce  que,  en  outre  de  la  dégénérescence 
du  faisceau  pyramidal,  il  existe  une  dégénérescence  des  fibres  des  cel- 
lules cordonales.  Suivant  les  points  de  la  moelle  examinés,  l'intensité 
de  la  sclérose  varie;  elle  présente  son  maximum  à  la  région  cervicale, 
mais  elle  se  continue  dans  la  région  dorsale  et  jusqu'à  la  partie  la 
plus  inférieure  de  la  moelle.  Il  s'agit  ici  d'une  sclérose  névroglique 
d'origine  tubulaire.  Les  éléments  nerveux  dégénèrent  primitivement, 
et  sont  remplacés  par  une  prolifération  névroglique  secondaire.  Sou- 
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vent  aussi  les  vaisseaux  présenlenl  un  certain  défibré  de  périartérite. 
Mais,  et  c'est  là  un  fait  important,  la  sclérose  ne  resle  pas 
absolument  limitée  au  territoire  du  faisceau  pyramidal.  Déjà  Charcot 
l'avait  expressément  noté  :  «  Dans  la  sclérose  j)rimilive,  ilya  envahis- 
sement du  système  latéral  tout  entier,  comprenant  non  seulement  les 
fibres  cérébro-spinales  et  pyramidales,  mais  encore  des  fibres  propres, 
qui  commencent  dans  la  moelle  et  s'y  terminent,  des  fibres  à  propre- 
ment parler  s/;//ja/es  »,  et  il  dilTérenciait  cette  sclérose  de  la  dégéné- 
rescence du  faisceau   pyramidal  consécutive  aux  lésions  cérébrales. 


Fig-.  268.  —  Sclérose  lutcrale  aiiiyolrophique.  Coupe  li-ansversale  de  la  moelle  au 
niveau  delà  cinquième  racine  cervicale.  Coloration  jiar  le  picrocarmin  en  masse. 
—  Atrophie  et  disparition  de  la  plupart  des  cellules  des  cornes  antérieures. 
Dégénérescence  des  deux  l'aisceau.v  pyramidaux  croisés  et  des  fibres  entourant 
la  corne  antérieure.  L'atrophie  cellulaire  et  la  dégénérescence  du  faisceau  pyra- 
midal sont  plus  accusées  à  i^auche.  Intégrité  des  cordons  de  Goll. 

Gombault  avait  également  relevé  cette  particularité  ;  Vulpian  y  insiste. 
Plus  récemment  Pierre  Marie,  Brissaud,  Raymond  sont  revenus  sur  ce 
fait  que  la  sclérose  déborde  largement  la  zone  pyramidale,  mais  pré- 
sente son  maximum  au  niveau  du  faisceau  pyramidal.  La  zone  scléro- 
sée qui  entoure  la  corne  antérieure  s'explique,  d'après  le  premier  des 
auteurs,  par  la  lésion  des  cellules  des  cordons.  Brissaud  va  plus  loin  : 
comme  au  milieu  de  la  zone  sclérosée  il  existe  des  fibres  saines,  ces 
fibres  saines  seraient  précisément  celles  du  faisceau  pyramidal,  les 
fibres  d'origine  cordonale  seraient  seules  dégénérées  :  la  maladie  de 
Charcot  n'en  reste  pas  moins  un  processus  systématique  au  premier 
chel";  c'est  la  dégénérescence  d'un  système  constitué  par  l'ensemble 
des  neurones  dont  les  cellules  de  cordon  sont  les  centres  et  dont  les 
fibres  courtes  du  cordon  latéral  sont  les  prolongements  (Brissaud). 
Raymond  et  Hoche  admetteil  que  dans  la  sclérose  latérale  amyotro- 
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phique  il  y  a  un  triple  processus  :  dégénérescence  du  neurone  moteur 
cortical  et  du  faisceau  pyramidal  jusqu'à  sa  terminaison;  dégénéres- 
cence du  neurone  moteur  périphérique  des  nerfs  cérébraux  et  des  nerfs 
spinaux;  dégénérescence  des  cellules  et  des  fibres  commissurales  de 
l'écorce,  du  faisceau  longitudinal  postérieur  el  des  cordons  latéraux. 

A  titre  accessoire,  signalons  la  sclérose  possible,  mais  toujours 
légère  et  inconstante,  des  cordons  de  Goll  :  on  n'y  trouve  pas  de 
corps  granuleux,  mais  une  altération  des  gaines  de  myéline  avec 
hyperplasie  du  tissu  interstitiel.  D'après  Pierre  Marie,  ces  lésions 
pourraient  relever  de  l'altération  des  cellules  du  cordon  postérieur 
situées  dans  la  substance  grise.  Mais  le  cordon  de  (loll  ne  contient 
pas  de  fibres  endogènes  et  la  sclérose  de  ce  cordon  n'appartient  pas  à 
la  sclérose  latérale  amyotrophique;  c'est  un  phénomène  surajouté, 
sans  importance,  car  la  sclérose  des  cordons  de  Ooll  est  fréquente 
chez  les  cachectiques. 

En  réalité,  dans  la  maladie  de  Charc<jt  les  faisceaux  pyramidaux 
croisé  et  direct  sont  toujours  dégénérés,  mais  ils  peuvent  l'être  à  des 
degrés  variables  et  les  fdjrcs  d'association  des  cordons  antéro-latéraux 
le  sont  également  toujours. 

Les  cornes  antérieures  de  la  moelle  présentent  des  lésions  iden- 
tiques à  celles  des  noyaux  moteurs  du  bulbe.  Dans  leur  ensemble, 
les  cornes  antérieures  sont  atrophiées.  Des  trois  groupes  cellulaires, 
les  groupes  antérieur  et  antéro-externe  sont  surtout  atteints.  C'est  à 
la  région  cervicale  que  les  lésions  atteignent  leur  maximum  (fig.  268); 
à  mesure  que  l'on  étudie  des  segments  de  moelle  situés  plus  bas,  le 
nombre  des  cellules  saines  augmente,  sauf  dans  les  cas,  très  rares 
d'ailleurs,  ofi  la  maladie  commence  par  les  membres  inférieurs  :  dans 
ce  cas,  c'est  au  contraire  à  la  moelle  lombaire  que  se  trouve  le  maxi- 
mum des  lésions.  Dans  les  parties  les  plus  atteintes,  le  plus  grand 
nombre  ou  même  toutes  les  cellules  ont  disparu;  à  mesure  que  l'on 
s'éloigne  de  ce  maximum  de  lésions,  les  cellules  augmentent  de  nom- 
bre; mais  elles  sont  petites,  atrophiées,  arrondies,  transformées  en 
blocs  amorphes  chargés  de  granulations  pigmentaires.  Leurs  prolon- 
gements ont  disparu  ;  le  noyau  ne  prend  plus  les  colorants.  La  lésion 
ne  se  limite  pas  aux  grandes  cellules  ganglionnaires  de  la  corne 
antérieure  :  toutes  les  cellules  nerveuses  de  cette  corne,  aussi  bien 
les  cellules  des  cordons  antérieur  et  latéral  que  les  cellules  motrices, 
sont  altérées;  toute  la  corne  antérieure  est  envahie  jusqu'à  sa  base. 
Etant  donné  ce  fait  que  la  sclérose  borde  une  grande  partie  de  la 
corne  postérieure,  les  cellules  cordonales  de  cette  corne  doivent  éga- 
lement participera  l'atrophie. 

Les  fibres  qui  cloisonnent  la  corne  antérieure  sont  atrophiées, 
raréfiées  et  forment  un  réseau  infiniment  moins  riche  qu'à  l'état 
normal.  Le  tissu  de  la  corne  antérieure  se  colore  moins  bien  et  con- 
traste par  sa  pâleur  avec   la  corne   postérieure    normale.  Le   tissu 
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inlcrsliliel  esl  prolifôré,  plus  riche  en  noyaux,  et  cetle  lésion  paraît 
parfois  être  plus  prononcée  à  la  partie  moyenne  de  la  corne  qu'à  sa 
périphérie.  Somme  toute,  les  lésions  des  cornes  antérieures  sont  ici 
les  mêmes  que  dans  la  poliomyélite  chronique. 

Racines  anlérieiires  et  nerfs  périphériques.  —  Les  racines  anté- 
rieures des  nerfs  spinaux  sont  rosées  et  beaucoup  plus  grêles  qu'à 
l'état  normal  ;  les  mêmes  altérations  ont  été  trouvées  sur  les  nerfs 
crâniens  et  sur  les  nerfs  périphériques  (Charcot,  Debove,  Gombault, 
Dejerine,  Joffroy  et  Achard),  proportionnellement  aux  altérations  de 
leurs  noyaux  d'origine.  Les  gaines  de  myéline  se  fragmentent  en 
boules  de  plus  en  plus  petites  ;  les  noyaux  de  la  gaine  de  Sclnvann 
prolifèrent;  la  myéline  disparaît,  ainsi  que  le  cylindraxe,  et  du  tube 
nerveux  il  ne  reste  plus  qu'une  gaine  vide.  On  peut  suivre  la  lésion 
jusque  dans  les  filets  nerveux  intramusculaires  qui  sont  réduits 
parfois  à  un  cordon  scléreux.  LubimolV  n'a  trouvé  aucune  altération 
dans  les  ganglions  du  grand  sympathique. 

Muscles.  —  Les  muscles  sont  très  altérés.  La  striation  transversale 
tlisparaît,  les  noyaux  prolifèrent,  les  fibres  passent  parles  diiférentes 
périodes  de  l'atrophie  simple,  puis  disparaissent.  Parfois  il  existe  un 
léger  degré  d'adipose  interstitielle,  et  le  tissu  interfasciculaire  est 
plus  ou  moins  épaissi.  Ces  lésions  se  montrent  non  seulement  sur  les 
muscles  des  membres,  mais  aussi  sur  ceux  de  la  langue. 

NATURE.  —  La  sclérose  latérale  amyotrophique  est  une 
ntVection  systématique  du  système  nerveux  moteur  dans  ses  deux 
neurones  constitutifs.  Si  tous  les  auteurs  s'accordent  à  reconnaître  la 
poliomyélite  dans  la  lésion  du  second  neurone,  ils  sont  loin  d'être 
d'accord  sur  la  dégénérescence  du  premier  neurone. 

Pour  Charcot,  il  y  aurait  dans  la  sclérose  latérale  amyotrophique  un 
double  processus  :  1°  un  processus  de  poliomyélite  chronique  admis 
par  tous  les  auteurs;  2°  une  lésion  atrophique  de  la  corticalité 
cérébrale  d'oij  dépend  la  dégénérescence  des  cordons  latéraux. 
A  cette  opinion,  on  a  objecté  que  la  lésion  du  faisceau  pyramidal 
n'est  pas  absolument  comparable  à  la  dégénérescence  secondaire 
consécutive  à  une  lésion  cérébrale.  L'intégrité  relative  du  faisceau 
moteur  dans  son  trajet  inlracérébral,  le  maximum  de  la  lésion  au 
niveau  du  renflement  cervical,  semblent  tout  d'abord  peu  favorables 
à  la  théorie  de  Charcot.  Contre  cette  théorie,  on  pourrait  encore 
invoquer  la  topographie  de  la  lésion:  elle  ne  se  limite  pas  exactement 
au  faisceau  pyramidal,  mais  envahit  plus  ou  moins  complètement 
toute  l'étendue  du  faisceau  antéro-laléral. 

Piaymond  admet  (jue  les  neurones  moteurs  périphérique  et  central 
sont  touchés  conjointement,  et  c'est  à  leur  confluence  que  la  lésion 
atteint  son  maximum  d'intensité.  La  dégénérescence  du  neurone 
périphérique  atteint  son  maximum  à  l'origine  du  neurone  dans  le 
corps  cellulaire,  et  se  propage  de  là  vers  la  périphérie;  la  dégénères- 
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cence  du  neurone  moteur  central  atteint  au  contraire  son  maximum 
vers  l'extrémité  terminale  du  neurone  et  se  propage  dans  le  sens 
centripète:  c'est  une  dégénérescence  ascendante.  Probst  admet  aussi 
une  lésion  des  deux  neurones  moteurs,  qui  seraient  frappés  simulta- 
nément. 

Pour  Brissaud,  la  lésion  des  cordons  latéraux  nest  pas  l'expres- 
sion d'une  dégénérescence  des  neurones  centraux:  elle  résulte  exclu- 
sivement de  la  dégénérescence  systématique  des  neurones  interca- 
laires (cellules  du  cordon  latéral  ou  fibres  commissurales  courtes  de 
Bouchard).    La  topographie    des    fibres   cordonales  correspondrait 


Fig.  269  et  270.  —  Mains  simiennes  dans  la  sclérose  latérale  amyotrophique. 
La  main  droite  représente  la  main  dite  squelettique.  Malade  des  figures  271,  272 
et  273. 

exactement  avec  la  topographie  de  la  dégénérescence  des  faisceaux 
blancs;  quand  les  cellules  des  cordons  antérieurs  sont  envahies,  le  fais- 
ceau de  Tûrck  présenterait  également  des  traces  de  dégénérescence. 
L'abondance  des  neurones  intercalaires  aux  renflements  lombaire  et 
cervical  et  au  bulbe  explique  la  prédominance  de  la  lésion  des  cordons 
blancs  à  ce  niveau;  l'absence  de  ces  neurones  intercalaires  dans  le 
cerveau  explique  l'intégrité  habituelle  de  ces  régions.  Si  le  cortex 
présente  des  lésions,  c'est  qu'il  possède  des  neurones  d'association 
qui  peuvent  aussi  être  envahis  (Brissaud). 

L'opinion  de  Brissaud  est  infirmée  parles  faits.  La  dégénérescence 
des  faisceaux  pyramidaux  dans  la  maladie  de  Charcot  est  pour  nous 
indiscutable,  car  nous  l'y  avons  toujours  rencontrée.  Dans  cette 
affection,   en  eflel,  les  pyramides  bulbaires  peuvent  être  plus   ou 
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moins  scléros('Cs,  maiscllos  Icsont  toujours.  Or,  dans  les  pyramides, 
il  n'y  a  pas  de  filtres  provenant  de  neurones  intercalaires;  les  fibres 
ipii  les  constituent  sont  uniquemenl  des  fibres  de  projection  corticale 
rolandique.  La  dégénérescence  totale  de  la  pyramide  à  la  suite  de 
lésion  corticale  chez  l'adulte,  son  agénésie  complète  dans  le  cas  de 
lésion  corticale  ou  sous-corticale  remontant  à  la  vie  intra-utérine  ou 
auxpremiersmoisaprèsla  naissance,  ledémontrent  surabondammenl. 

Quant  au  rôle  joué  dans  la  topographie  de  la  sclérose  par  la  dégé- 
nérescence des  cellules  cordonales  (neurones  intercalaires),  ce  rôle 
est  de  toute  évidence,  aussi  bien  dans  la  maladie  de  Charcot  que  dans 
la  poliomyélite  antérieure  chronique.  Mais  il  suffit  de  comparer  des 
préparations  de  l'une  et  de  l'autre  afîection  pour  voir  la  différence 
énorme  qui  existe  tant  au  point  de  vue  de  l'étendue  que  de  la  topo- 
graphie de  la  sclérose,  et  cependant,  dans  les  deux  cas,  les  lésions 
cellulaires  sont  les  mêmes  —  cellules  radiculaires  et  cellules  des 
cordons  —  et,  partant,  les  fibres  radiculaires  et  les  fibres  d'origine 
cordonale  ou  d'association  sont  également  dégénérées.  Or,  dans  la 
poliomyélite  chronique,  les  champs  des  faisceaux  pyramidaux  direct 
et  croisé  sont  absolument  intacts  (fîg.  263  et  264),  et  cette  intégrité 
du  système  pyramidal  est  caractéristique  de  la  poliomyélite  chronique 
et  la  diflerencie  anatomi(juement  d'avec  la  maladie  de  Gharcot. 

Grasset,  considérant  surtout  dans  la  maladie  de  Charcot  l'éli-ment 
sclérose,  refuse  d'en  faire  une  maladie  à  part,  distincte  des  autres 
scléroses,  et  la  fait  rentrer  dans  ce  grand  chapitre  des  scléroses 
multiples,  disséminées.  Relevant  chez  les  malades  des  altérations 
scléreuses  des  au  très  organes,  et  les  comparante  la  sclérose  médullaire, 
il  voit  dans  la  maladie  de  Gharcot  une  sclérose  multiple  disséminée 
à  foyers  multiples,  dont  un,  médullaire,  est  la  lésion  de  la  sclérose 
latérale  amyotrophique.  Gette  théorie  ne  peut  pas  être  admise,  car  il 
s'agit  ici  d'une  sclérose  systématique,  et,  du  reste,  bon  nombre  de 
sujets  qui  en  sont  atteints  ne  sont  nullement  despolyscléreux. 

Quel  est  le  point  de  départ  de  ces  lésions?  Peut-on  incriminer  uni- 
lésion  vasculaire  primitive?  Vulpian  rejette  cette  opinion,  qui  cadre 
mal,  enelTet,avec  la  systématisation  si  nettede  l'atîection,  et  àlaqnelle 
cependant  Pierre  Marie  accorde  une  certaine  importance. 

On  voit  combien  nous  sommes  peu  renseignés  sur  la  nature  de 
cette  affection,  que  certains  auteurs  ont  voulu  ranger  dans  les  maladies 
d'évolution.  Mais  ce  qui  est  bien  élal)li  aujourd'hui,  c'est  (jue  la 
sclérose  latérale  amyotrophique  est  une  dégénérescence  primitive  du 
neurone  moteur  central,  du  neurone  moteur  médullaire,  et  des 
cellules  cordonales  des  cornes  antérieures.  La  dégénération  est 
fa  première  en  date,  et  la  sclérose  est  une  réaction  secondaire 
commandée  parla  disparition  des  éléments  parenchymateux. 

Bapporls  de  la  pai-alijsie  glosso-lahio-lari/ngée  et  de  la  sclérose 
lalérale  (imt/olrophi(jiie.  —  Ainsi  que  l'a  montré  l'un  de  nous  en  1883 
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(J.  Dejerine)  dans  la  paralysie  glosso-labio-laryngée  de  Duchenne,  la 
lésion  n'est  pas  localisée  aux  noyaux  bulbaires,  car  il  existe  une  sclé- 
rose très  nette  des  pyramides  bulbaires  :  la  paralysie  bulbaire  de 
Duchenne  est  en  quelque  sorte  une  sclérose  pyramidale  amyotro- 
phique  à  marche  descendante  (Dejerine).  En  effet,  sauf  le  cas  de 
Reinhold  (1890),  qui  du  reste  n'est  pas  absolument  démonstratif,  il 
n'existe  pas  d'autopsie  de  paralysie  labio-glosso-laryngée  avec  inté- 
grité du  faisceau  pyramidal.  LecasdeRemak  (1892),  cité  par  quelques 
auteurs  comme  paralysie  bulbaire  avec  intégrité  des  faisceaux  pyra- 
midaux, n'appartient  pas  à  la  paralysie  glosso-labio-laryngée  de 
Duchenne,  car  dans  ce  cas  le  facial  supérieur  était  aussi  pris  que 
l'inférieur,  et  les  releveurs  des  paupières  étaient  paralysés  :  ce  sont 
des  symptômes  qu'on  rencontre  dans  la  poliencéphalite  et  non  dans 
l'affection  décrite  par  Duchenne.  En  résumé,  la  paralysie  bulbaire 
de  Duchenne  peut  se  rencontrer  dans  deux  conditions  :  ou  bien  elle 
évolue  pour  son  propre  compte,  c'est  la  forme  classique,  celle  qu'a 
décrite  Duchenne;  ou  bien  elle  survient  au  cours  de  la  sclérose  laté- 
rale amyotrophique.  Dans  les  deux  cas,  la  lésion  des  noyaux  bulbaires 
est  la  môme  et  il  y  a  une  sclérose  du  faisceau  pyramidal;  ce  qui  le 
démontre,  c'est  que,  chez  les  malades  qui  présentent  le  tableau 
clinique  classique  de  la  paralysie  labio-glosso-laryngée,  les  réflexes 
tendineux  sont  exagérés  :  il  y  a  donc,  par  conséquent,  irritation  du 
faisceau  pyramidal,  état  de  contracture  latente.  Au  contraire,  la 
poliomyélite  chronique  ne  se  termine  pas  par  paralysie  bulbaire.  C'est 
là  encore  une  particularité  indiquant  l'union  intime  existant  entre  la 
maladie  de  Charcot  d'une  part  et  la  paralysie  labio-glosso-laryngée 
de  Duchenne  d'autre  part. 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  La  symptomatologie  est  dominée  par 
l'atrophie  musculaire  et  la  parésie  spasmodique  :  c'est  la  sympto- 
matologie de  la  poliomyélite  antérieure  chronique  d'Aran-Duchenne, 
avec  l'adjonction  de  la  paralysie  et  de  la  contracture. 

La  maladie  peut  présenter  plusieurs  modes  de  début,  suivant  le 
siège  primitif  des  lésions. 

La  forme  de  beaucoup  la  plus  fréquente  est  eelle  dans  laquelle  le 
début  a  lieu  dans  les  petits  muscles  de  la  main.  Le  malade  éprouve 
des  frémissements,  des  engourdissements  dans  la  main  qui  devient 
raide,  faible  et,  par  cela  même,  inhabile;  en  même  temps  il  s'aperçoit 
que  sa  main  maigrit,  l'éminence  thénar  disparaît  et  dès  le  début  se 
trouvent  ainsi  constitués  les  deux  phénomènes  capitaux  de  la  maladie: 
l'atrophie  musculaire  et  la  paralysie  spasmodique.  Quelle  que  soit  du 
reste  la  topographie  présentée  par  l'atrophie,  il  est  toujours  facile  de 
voir  qu'elle  est  d'ordre  radiculaire. 

Parfois  elle  commence  par  les  membres  inférieurs;  la  contracture 
qui  apparaît  dès  le  début  enraidit  les  membres  ;  les  articulations  per- 
dentleur  souplesse,  la  pointe  du  pied  traîne  sur  le  sol  :  la  paraplégie 
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spasmodique  csl  le  premier  symplôme  <Je  la  maladie.  Celle  forme  de 
débiil  e.sl  de  beaucoup  la  plus  rare.  D'aulres  fois,  ainsi  qu'il  nous  a 
été  donné  d'en  observer  deux  exemples,  l'atrophie  commence  par 
les  muscles  de  la  racine  des  membres  supérieurs  —  type  scapulo- 
huméral  —  et  ce  n'est  que  plus  lard  que  les  extenseurs  du  poignet  el 
des  doigts,  puis  les  fléchisseurs  et  enfin  les  muscles  de  la  main  se 
prennent  à  leur  tour.  Plus  souvent  ce  sont  des  accidents  de  para- 
lysie labio-glosso-laryngée  qui  ouvrent  la  scène  :  l'atrophie  envahit 
d'abord  les  noyaux  bulbaires;  la  langue  se  paralyse  et  s'atrophie; 
le  voile  du  palais  pend  inerte  et  les  troubles  de  la  déglutition 
ouvrent  la  scène. 

L'atrophie  musculaire  se  développe  d'une  fa(;on  progressive,  mais 
assez  rapidement,  et  attire  très  vite  l'attention  du  malade.  Sa  topogra- 
phie est  radiculaire,  elle  débute  par  les  petits  muscles  des  mains  et  des 
doigts.  Le  court  abducteur  du  pouce  disparaît  le  premier,  laissant  à 
sa  place  une  encoche  ;  le  premiermétacarpien  fait  un  relief  très  appa- 
rent. Fibre  par  fibre,  faisceau  par  faisceau,  l'atrophie  envahit  les  mus- 
cles dcl'éminencelhénar,  de  réminencehypothénarelles  interosseux  : 
le  premier  métacarpien  se  reporte  en  arrière  sur  le  plan  des  autres  mé- 
tacarpiens. Tout  comme  dans  la  poliomyélite  antérieure  chronique, 
les  saillies  et  méplats  de  la  paume  de  la  main  se  nivellent  et  dispa- 
raissent ;  la  première  phalange  des  doigts  se  met  en  extension  sur 
lo  métacarpien,  tandis  que  les  deuxième  et  troisième  phalanges  se 
fléchissent  vers  la  paume  de  la  main  (déformation  en  griffe).  Les 
muscles  en  voie  d'atrophie  sont  le  siège  de  contractions  fibrillaires 
très  accentuées;  lorsque  l'atrophie  marche  très  rapidement  et  envahit 
simultanément  extenseurs  et  fléchisseurs,  la  main  prend  l'aspect 
squeletlique  (fig.  269  et  270). 

Abstraction  faite  de  la  rapidité  de  l'évolution,  la  forme  et  le  mode 
d'invasion  de  l'atrophie  sont  tellement  comparables  à  celles  de  la 
poliomyélite  antérieure  chronique  qu'il  n'y  a  pas  lieu  d'insister. 

A  l'atrophie  musculaire  se  joint  la  paralysie.  Celle-ci  ne  dépend 
pas  uniquement  de  l'atrophie.  Si  les  deux  phénomènes  évoluent 
simultanément,  ils  ne  sont  pas  intimement  liés.  Une  s'agit  pas  ici 
d'une  paralysie  par  atrophie,  mais  d'une  paralysie  avec  atrophie,  la 
paralysie  relevant  de  l'altération  du  faisceau  pyramidal  et  l'alrophie 
de  la  lésion  cellulaire.  Cette  paralysie  n'est  jamais  flasque,  mais 
loujoursspasmodiquc.  Précédée  de  crampes,  de  raideurs  passagères, 
la  conliacture  apparaît  de  bonne  heure  et,  lorsqu'elle  est  très 
marquée,  peut  maintenir  les  membres  dans  une  attitude  fixe. 

De  la  main  l'alrophie  remonte  sur  l'avanl-bras,  faisant  disparaître 
tous  les  muscles.  Bientôt  les  bras  sont  pris,  ainsi  que  les  muscles  de 
l'épaule  et  du  cou  (fig.  271,  272  et  273).  A  cette  période  le  bras  est 
accolé  au  corps,  l'avant-bras  fléchi  et  en  pronafion,  le  poignet  fléchi, 
les  doigts  recroquevillés  dans  la  paume  de  la  main.  Les  mouvements 
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spontanés  sont  très  limités  et  variables  du  reste,  suivant  l'étendue 
de  l'atrophie  et  de  la  paralysie  :  l'opposition  du  pouce,  l'extension 
complète  des  doigts  deviennent   impossibles;  puis  bientôt  tous  les 


Fiç.  271.  —  Sclérose  latérale  amyo- 
trophique  à  marche  très  lente, 
chez  une  femme  de  quarante-trois 
ans.  Photographie  prise  en  1898, 
six  ans  après  le  début  de  l'affec- 
tion (Salpctriére,  1898).  Les  mus- 
cles des  membres  inférieurs  sont 
encore  intacts,  et  bien  que  latro- 
phie  ait  gag'né  les  muscles  des  épau- 
les et  du  dos,  il  n'existe  aucun  sym- 
ptôme de  paralysie  bulbaire.  Exa- 
gération marquée  des  réflexes  pa- 
tellaires,  avec  phénomène  du  pied. 

segments  du  membre  s'immobilisent  en  position  vicieuse.  La  contrac- 
ture oppose  une  résistance  aux  mouvements  passifs,  variable  suivant 
le  degré  de  l'atrophie. 

Les   réflexes  tendineux  du  poignet  et  du   triceps    sont  exagérés, 
ainsi    que   tous  les  réflexes    tendineux  :    de    la   rotule,    du     tendon 
Traité  ue  médecine.  XXXIV.    —   34 


Fiï.  2"2.  —  La  même  maUide  que  sur  la 
figure  précédente,  photographiée  en  1908, 
par  conséquent  seize  ans  après  le  début 
de  la  maladie.  L'atrophie  s'est  notablement 
accentuée  dans  les  muscles  des  membres 
supérieurs,  des  épaules,  de  la  nuque,  des 
gouttières  vertébrales,  et  la  tête  tombe 
sur  le  devant  de  la  poitrine.  Les  membres 
intérieur-;  sont  épargnés.  Les  muscles  de 
la  face  et  de  la  langue  sont  jusqu'ici  in- 
demnes. 


ft 
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d'Achille,  de  la  màflioire.  L'exagération  des  réflexes  tendineux 
commence  dès  ledébnl  de  la  maladie,  parfois  môme 'avant  l'atrophie, 
et  elle  en  constilnc  un  des  premiers  symptômes  et  des  plus  importants. 
Elle  est  parfois  tellement  prononcée  cpie  la  percussion  du  tendon 

d'Achille  provocjue  une 
véritable  trépidation 
épileploïde  des  mem- 
bres inférieurs.  Le  phé- 
nomène du  pied  est  des 
plus  fréfjuent. 

Babinski.(^Schaferont 
observé  lej  phénomène 
des  orteils  ou  réflexe  de 
Babinski. 

Sur  les  muscles 
atteints  .  l'excitabilité 
électri(jue,  galvanique 
et  faradique  est  le  plus 
souvent  diminuée.  La 
réaction  de  dégénéres- 
cence ne  se  montre  en 
général  que  sur  peu  de 
muscles  et  est  souvent 
peu  nette.  L'atrophie, 
en  elï'et,  détruit  les  mus- 
cles faisceau  par  fais- 
ceau. Tant  qu'il  reste 
dans  le  muscle  assez  de 
fibres  saines  pour  ré- 
pondre au  courant  élec- 
trique, la  réaction  de 
dégénérescence  n'appa- 
raît pas;  ce  n'est  qu'a- 
près disparition  du  plus 
grand  nombre  des  cel- 
lules présidant  à  la  mo- 
lilitéelà  la  nutrition  du 
muscle  que  la  réaction 
de  dégénérescence  ap- 
paraît. 

Les  lieux  membressu- 
périeurs  sont  pris  simullanément  ou  presque  simultanément,  de 
sorte  que,  après  quelques  mois  de  maladie,  l'atrophie  musculaire 
est  symétri<pie  et  la  paralysie  égale  des  deux  côtés. 

Les  membres  inférieurs  restent  très  longtemps  indemnes  ;  souvent 


Fi};-.  tî7.'>.  —  La  même  malade  c|iie  sur  la  figure  pvc- 
cétlentc.  L'atrophie  des  muscles  de  répaule  (del- 
toïde, sus  et  sous-épineux)  y  est  particulière- 
ment nette.  La  tête  ne  peut  être  qu'incomplète- 
ment redressée. 
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même  ils  peuvent  rester  tels  pendant  toute  la  durée  de  la  maladie. 
Exceptionnellement,  l'affection  peut  débuter  par  eux.  Alors  l'atrophie 
passe  au  second  plan  et  la  spasmodicité  prend  la  première  place. 
Étendus  et  rigides  avec  tendance  à  l'adduction,  les  membres  infé- 
rieurs sont  accolés,  les  genoux  en  contact.  Les  articulations  ne 
peuvent  se  fléchir,  les  pieds  ne  peuvent  se  détacher  du  sol  ;  le  malade 
s'avance  par  un  mouvement  du  bassin,  en  frottant  la  pointe  du  pied 
sur  le  sol,  et  les  pieds  plus  écartés  que  normalement.  Les  pas  sont 
petits,  le  corps  est  agité  d'une  sorte  de  tremblement.  La  démarche 
est  celle  de  la  paraplégie  spasmodique.  Les  réfiexes  rotuliens  et  du 


^^^^^**^*»»^' 


.:..;     I  ■;;    Parahsie    labio-glosso-lai-yngée,    chez    une   femme  de    qua- 

r.nte-deux  ans  Dans  la  figure  de  gauche,  représentant  la  face  au  repos,  le  faciès 
pleurard  est  très  net.  Dans  la  figure  de  droite,  la  malade  est  représentée  quand 
e  le  rit  -  r.re  transversal.  -  Intégrité  de  la  musculature  et  de  la  force  des  quatre 

tendon  d'Achille  sont  exagérés.   On  constate  également  IVxislence 
du  phénomène  du  pied  et  le  signe  de  Babinski. 

Chez  d'autres  malades,  les  symptômes  paréto-spasmodiques 
passent  au  second  plan  et  s'effacent  devant  l'atrophie  musculaire. 
Ln  somme,  les  deux  éléments  fondamentaux  de  lalVection,  l'élément 
pareto-spasmodique  et  l'élément  atrophique,  donnent  au  tableau 
clinique  des  aspects  assez  variés  suivant  leur  degré  relatif  d'intensité 
La  même  réHexion  s'applique  aux  membres  supérieurs. 

Les  phénomènes  bulbaires,  qui  peuvent  marquer  le  début  de 
alection,  ne  font  pas  défaut  à  une  période  avancée.  La  paralysie  et 
1  atrophie  de  la  langue  apparaissent  tout  d'abord.  La  langue  est  le 
siège  de  mouvements  fibrillaires  ou  fasciculaires  précoces,  parfois 
assez  violents  pour  déterminer  des  mouvements  de  protrusion  • 
plus   tard  elle   est    réduite,  amincie  sur  ses  bords:  l'atrophie   des 
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muscles  plisse  la  muqueuse  devenue  trop  large,  et  donne  à  la  surface 
de  la  langue  un  aspect  vallonné  qui  rappelle  celui  des  circon- 
volutions cérébrales  aplaties.  Les  mouvements  de  latéralité  et 
l'élévation  de  la  pointe  deviennent  difficiles,  puis  impossibles  ;  peu 
à  peu  la  langue  s'an'aisse,  s'immobilise  derrière  les  areades  dentaires 
et  se  colle  sur  le  plancher  de  la  bouche. 

Le  voile  du  palais  paralysé  pend  flasque  et  immobile  :  à  une 
période  avancée,  ses  piliers  ne  sont  plus  représentés  que  par  de 
minces  voiles  membraneux;  pendant  les  grands  elTorts  respiratoires, 
pendant  la  phonation,  il  est  inerte;  les  muscles  du  pharynx  et  de 
l'œsophage  dans  sa  partie  supérieure  sont  également  pris. 

Le  domaine  du  facial  inférieur  est  toujours  envahi,  l'orbiculaire 
des  lèvres  se  paralyse  d'habitude  le  premier  et  progressivement;  les 
muscles  carrés  du  menton,  triangulaire,  les  muscles  de  la  houppe 
du  menton  se  prennent  à  leur  tour  ou  simultanément.  Les  lèvres, 
soumises  à  l'action  prédominante  des  muscles  qui  meuvent  les  com- 
missures et  qui  agissent  sur  la  lèvre  supérieure,  se  séparent  ;  la 
bouche  reste  entr'ouverte  et  s'élargit  ;  la  lèvre  supérieure,  tirée  par 
ses  élévateurs,  remonte  et  découvre  même  les  arcades  dentaires;  la 
lèvre  inférieure  est  projetée  en  avant,  tombante,  le  malade  ne  peut 
ni  siffler,  ni  souffler,  ni  faire  la  moue;  la  physionomie  prend  un  air 
pleurard  (fig.  '274  et  275).  Les  muscles  innervés  par  le  facial  supé- 
rieur sont  toujours  respectés.  Les  muscles  masticateurs  ne  sont  pas 
épargnés,  la  fosse  massétérine  se  creuse;  on  peut  s'assurer  qu'ils  ne 
fonctionnent  plus,  ou  du  moins  très  incomplètement,  en  introduisant 
un  doigt  entre  les  mâchoires  ;  les  mouvements  d'élévation  et  d'abais- 
sement de  la  mâchoire  inférieure,  les  mouvements  de  diduction 
disparaissent  progressivement. 

L'examen  laryngoscopique  permet  de  se  rendre  compte  de  l'atrophie 
el  de  la  paralysie  des  cordes  vocales. 

La  parole  csl  gravement  compromise;  suivant  que  la  paralysie 
frappe  davantage  les  muscles  de  la  langue,  ou  du  voile  du  palais,  ou 
des  lèvres,  le  malade  éprouve  plus  de  difficultés  à  prononcer  telles 
ou  telles  consonnes;  la  parole  devient  nasonnée,  puis  progressivement 
inintelligible;  elle  se  réduit  alors  à  un  grognement  sourd,  inarticulé, 
qui  disparaît  à  son  tour,  de  sorte  que  le  malade  est  successivement 
un  dysarthrique,  un  anarthrique  et  un  aphonique. 

La  défjliilition  .est  profondément  troublée  du  fait  de  la  paralysie  de 
la  langue,  du  voile  du  palais,  des  constricteurs  du  pharynx.  Tout 
d'abord  les  aliments  liquides  sont  difficilement  avalés,  puis  c'est  le 
tour  des  aliments  solides;  la  déglutition  des  aliments  demi-liquides 
ou  des  potages  est  seule  possible.  Le  malade  est  obligé  d'incliner  la 
lète  en  arrière  pour  faire  pénétrer  les  aliments  dans  les  voies  diges- 
tives  ;  mais  les  voies  aériennes  étant  mal  protégées,  ceux-ci  s'y  enga- 
gent en  partie  ou  refluenl  parles  fosses  nasales  ;  ou  bien  ils  s'aecu- 
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mulenl  entre  les  arcades  dentaires  et  les  joues,  et  le  malade  doit  les 
pousser  avec  ses  doigts. 

La  salive  s'écoule  continuellement  et  en  grande  abondance:  cepen- 
dant,chez  quelques  sujets, elle  est  tellement  gluante  et  visqueuse  qu'elle 
adhère  aux  mu([ueuses,  et  le  malade  doit  la  détacher  fréquemment. 

Les  troubles  de  la  mastication  et  de  la  déglutition  rendent  l'alimen- 
tation des  plus  difficile.  Le  réflexe  massétérin  est  exagéré,  le  réflexe 
pharyngien  tend  à  disparaître. 

Avec  les  progrès  de  la  maladie,  le  pneumogastrique  et  les  muscles 
deReissessen  sont  à  leur  tour  envahis.  La  gêne  respiratoire  constante 
est  entrecoupée  d'accès  d'étouffement;  mais  les  troubles  respiratoires 
peuvent  résultej-  de  la  paralysie  et  de  l'atrophie  du  diaphragme  et 
des  muscles  intercostaux.  Le  cœur  accélère  ses  battements,  qui 
deviennent  fous  et  irréguliers  ;  les  syncopes  sont  fréquentes.  La 
paralysie  du  diaphragme  ne  survient  généralement,  dans  la  forme 
ordinaire  ou  ascendante  de  la  maladie,  qu'après  ([ue  les  membres 
supérieurs  sont  décharnés,  lorsque  l'atrophie  cellulaire,  après  avoir 
détruit  les  centres  trophiques  des  membres  supérieurs  (première 
dorsale,  huitième,  septième,  sixième,  cinquième  cervicales),  gagne  le 
centre  trophique  du  diaphragme  (quatrième  cervicale).  Les  voies 
aériennes,  mal  protégées,  sont  accessibles  aux  aliments  et  aux 
germes  infectants  :  d'où  la  pneumonie  de  déglutition  et  les  alTections 
terminales  des  poumons. 

Pendant  toute  la  maladie,  les  sphincters  restent  intacts.  Il  n'existe 
aucun  trouble  de  la  sensibilité  sensitive  et  sensorielle  ;  exception- 
nellement, on  a  signalé  quelques  fourmillements  et  quelques 
douleurs. 

Les  fonctions  psychiques  ne  sont  pas  altérées,  et  le  malade  assiste 
à  sa  déchéance  et  à  sa  lente  agonie.  Cependant  on  constate  souvent 
une  tendance  au  rire  et  surtout  au  pleurer. 

ÉVOLUTION.  —  Le  début  par  les  membres  supérieurs  est  de  beau- 
coiij)  le  plus  fréquent;  secondairement  les  noyaux  bulbaires  se  pren- 
nent et  le  malade  meurt  de  paralysie  labio-glosso-laryngée.  L'atï'ec- 
tion  peut  aussi  commencer  par  les  phénomènes  bulbaires  et  le  tableau 
clinique  est  d'emblée  celui  de  \a  paralysie  lahio-glosso-lanjngée,  qui 
en  réalité  ne  constitue  pas  une  entité  morbide,  mais  bien  une  forme 
clinique  de  la  sclérose  latérale  amyolrophique,  avec  laquelle  elle  se 
confond  anatomiquement  et  cliniquement.  Beaucoup  moins  souvent 
la  maladie  débute  par  les  muscles  de  l'épaule  (type  scapulo  humerai). 
Le  début  parles  membres  inférieurs  est  de  beaucoup  le  plus  i-are. 
Florandet  Blumenthal  l'ont  vue  revêtir  le  type  hémiplégique.  Enfin, 
à  côté  des  formes  types,  il  existe  encore  des  formes  atténuées. 

La  marche  est  progressive  ;  sa  durée  est  en  réalité  assez  variable. 
Certaines  formes  rapides  aboutissent  à  la  mort  dans  l'espace  de  six 
mois  ;  le  plus  souvent,  la  maladie  n'évolue  qu'en  dix-huit  mois  à  deux 
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ans,  plus  rarement  en  quatre  ans  et  au  delà  (formes  lentes).  Florand 
cile  un  malade  chez  lequel  ralTeclion  évoluait  depuis  dix  ans.  Chez 
une  malade  du  service  de  l'un  d<*  nous  fig.  •21\.  272,  ~73},  ralVeclion 
dure  depuis  seize  ans  cl,  chez  cette  femme  où  les  muscles  des 
mcndjres  supérieurs  ont  complèlemeni  disparu,  les  membres  infé- 
ri(>urs  et  les  nerfs  crâniens  sont  encore  intacts.  Il  y  a,  ici,  un  véritable 
arrêt  dans  la  marche  de  TalTection.  En  présence  de  durées  aussi 
longues,  on  doit  admettre,  à  côté  de  la  forme  aiguë  et  subaiguë, 
une  forme  chronique.  La  forme  paraplégi(jue  est  une  des  plus  lentes, 
les  formes  bulbaires  mettent  rapidement  enjeu  l'existence. 

A  une  période  avancée  de  la  maladie,  quand  l'atrophie  est  devenue 
excessive,  et  qu'il  ne  reste  plus  de  muscles,  la  contracture  et  les 
réflexes  disparaissent,  mais  il  est  rare  que  ces  derniers  fassent  eom- 
plètement  défaut  dans  la  forme  à  marche  lente.  Les  déformations  et 
les  attitudes  vicieuses,  conséquences  de  l'atrophie,  peuvent  devenir 
fixes  par  suite  des  rétractions  fibro-tendineuses,  mais  ces  dernières 
sont  peu  fréquentes. 

La  mort  est  souvent  la  conséquence  des  troubles  bulbaires,  soit 
par  l'exagération  des  phénomènes  laryngés  :  le  malade  succombe 
alors  à  une  crise  d'étoulfement  ;  soit  par  arrêt  du  cœur,  soit  enfin  par 
bronchopneumonie  ou  par  asphyxie,  à  la  suite  de  la  pénétration  des 
aliments  dans  les  voies  aériennes.  D'autres  fois  le  malade  se  cachec- 
tise  peu  à  peu,  du  fait  de  son  alimentation  défectueuse  etde  son  abon- 
dante salivation. 

PRONOSTIC.  —  Le  pronostic  est  fatal.  L'envahissement  du  bulbe, 
annoncé  par  les  troubles  de  la  parole  et  de  la  déglutition  et  par  les 
contractions  fibrillaires  de  la  langue,  aggrave  immédiatement  la 
situation.  Les  troubles  cardiaques  sont  encore  d'un  pronostic  plus 
grave  et  annoncent  l'imminence  de  la  lin. 

DIAGNOSTIC.  —  Les  principaux  caractères  cliniques  delà  sclérose 
latérale  amyotropbique  sont  :  l'atrophie  musculaire  type  Aran-Du- 
chenne,  plus  rarement  scapulo-humérale,  la  parésie  spasmodique. 
l'exagération  des  réflexes  et  la  contracture,  la  symétrie  de  rali'0|)hie. 
l'extension  aux  muscles  innervés  par  les  noyaux  bulbaires,  l'inléi^rité 
de  la  sensibilité,  la  marche  relativement  lapide  dans  la  plupart 
des  cas. 

Le  diagnostic  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique  est  donc  facile. 

La  contracture  et  l'exagération  des  réflexes  tendineux  élimineront 
immédiatement  les  aliophies  musculaires  où  les  réflexes  sont  abolis 
ou  affaiblis  :  atrophie  musculaire  progressive  AranDuchenne  par 
poliomyélite  chronique,  polynévrite,  myopathie.  Mais  il  est  d'autres 
atrophies  musculaires  où  les  réflexes  sont  exagérés. 

La  syringomyélie  se  distingue  par  la  dissociation  des  sensibilités 
et  la  présence  dans  un  certain  nombre  de  cas  de  panaris  avec  chute 
des  ongles  et  des  phalanges. 
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Lorsque  la  syringomyélie  s'accompagne  de  contracture  soit  seule- 
ment des  membres  inférieurs,  soit  des  quatre  membres  et  de  la 
nuque,  le  diagnostic  est  également  l'acile,  étant  donnés  les  troubles 
de  la  sensibilité. 

L'histoire  de  la  maladie  et  sa  marche  moins  envahissante,  l'examen 
des  articulations,  permettent  de  dillérencier  lesamyotrophies  consé- 
cutives aux  arthriles. 

Le  r/nimalisme  chroiiir/ite  esi  facile  à  reconnaître  lorsqu'il  se  com- 
plique d'atrophie  des  petits  muscles  de  la  main.  L'existence  de 
douleurs  et  de  craquements  articulaires,  les  déformations,  les 
troubles trophiques  cutanés  sont  caractéristiques. 

A  une  période  avancée  de  la  maladie,  alors  qu'en  raison  delà  dispa- 
rition des  muscles  les  réflexes  sont  moins  vifs,  le  diagnostic  avec 
Vatrop/ue  musculaire  Aran-Duclienne  ùoû  être  établi.  L'évolutionplus 
rapide  des  accidents  dans  la  maladie  de  Charcot  n'est  pas  un  crité- 
rium suffisant,  car  dans  certains  cas  elle  peut  avoir  une  évolution 
très  lente  d'une  part,  et  d'autre  part  il  existe  des  formes  de  polio- 
myélite antérieure  à  marche  subaiguë.  Le  diagnostic  sera  basé  sur 
deux  éléments  :  1°  l'état  des  réflexes  tendineux  qui,  à  égalité 
d'atrophie,  sont  toujours  beaucoup  moins  altérés  dans  la  sclérose 
latérale  amyotrophique  que  dans  la  poliomyélite  chronique.  Dans  la 
première  alTection,  non  seulement  ils  sont  conservés  dans  des  muscles 
très  atrophiés,  mais  ils  sont  encore  souvent  dans  ce  cas  exagérés  ; 
2°  l'existence  de  la  paralysie  lahio-glosso-laryngée  qui  est  propre  à  la 
maladie  de  Charcot,  car  elle  ne  s'observe  pas  dans  la  poliomyélite 
chronique. 

L'atrophie  musculaire  type  Charcot-Marie  débute  parles  membres 
inférieurs  et  entraîne  l'abolition  des  réflexes. 

Le  type  scapalo-lniméral  de  la  sclérose  latérale  amyotrophique  est 
facile  à  différencier  du  type  scapulo-huméral  d'origine  myopalhique, 
dans  lequel  la  contracture,  l'exagération  des  réflexes  tendineux  et 
la  réaction  de  dégénérescence  font  défaut.  Dans  la  myopathie,  enfin, 
le  début  dans  l'âge  adulte  est  rare. 

Le  type  scapulo-huméral  de  la  syringomyélie  se  reconnaîtra  aux 
troubles  dissociés  de  la  sensibilité. 

En  présence  de  la  forme  bulbaire ,  on  pourrait  penser  à  l'existence 
d'une  myopathie  facio-scapulo-humérale  type  Landouzy-Dejerine. 
L'anamnèse,  le  début  de  rafîection  dans  l'enfance  et  par  la  face,  la 
marche  lente,  ne  laisseraient  pas  commettre  l'erreur.  Les  deux  faciès 
ne  sont  d'ailleurs  pas  identiques.  Chez  le  myopathique,  les  lèvres 
sont  renversées  en  dehors  ;  les  orbiculaires  des  paupières  sont  pris  et 
ne  peuvent  recouvrir  les  globes  oculaires,  tandis  que,  dans  l'atrection 
qui  nous  occupe,  le  facial  supérieur  est  toujours  respecté;  enfin, 
chez  les  myopathiques,  la  paralysie  de  la  langue  avec  atrophie  est 
exceptionnelle;  elle  a  été  signalée  cependant  par  Landouzy  et  Deje- 
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rine,  Erb,  Bouvcrel.  On  a  même  signalé  exceptionnellement  chez  les 
myopathiques  Texislence  de  la  paralysie  bulbaire  Hoiïmann).  Le 
diagnostic  est  cependant  facile,  étant  donnés  les  caractères  de  l'atro- 
phie myopathique,  l'absence  de  contracture  et  d'exagération  des 
réflexes  tendineux. 

La  paralysie  pseudo-bulbaire  dorigine  cérébrale  sinstalie  souvent 
par  un  ou  plusieurs  ictus  ;  môme  quand  ceux-ci  manquent,  elle  se 
dislingue  par  l'absence  de  toute  amyotrophie  et  de  contractions 
fi  brilla  ires. 

La  paraUisie  bulbaire  aslhenique  ou  maladie  (Il^rb-Goltlflamm  est 
caractérisée  par  répuisoment  rapide  de  la  force  musculaire.  Les 
muscles  du  cou  sont  généralement  allaiblis  ;  il  en  est  de  même  des 
muscles  des  yeux,  des  masticateurs,  des  muscles  du  voile  du  palais 
et  du  pharynx,  d'où  les  troubles  de  la  mastication,  de  la  déglutition, 
de  la  phonation.  L'allaibiissement  est  variable  dintensité  et  est 
généralement  plus  marqué  le  soir  que  le  matin;  l'atrophie  musculaire 
et  la  réaction  de  dégénérescence  sont  exceptionnelles.  Les  muscles 
s'épuisent  à  l'excitation  ('dectrique,  comme  à  la  contraction  volon- 
taire (réaction  myasthénicpie  de  JoUy).  La  confusion  avec  la 
sclérose  latérale  amyotrophique  est  en  général  facile  à  éviter. 

Dans  la  paralysie  bulbaire  familiale,  il  s'agit  de  symptômes  bul- 
baires avec  participation  du  facial  supérieur  et  du  releveur  des  pau- 
pières, se  développant  dans  le  jeune  âge  et  otTranl  presque  toujours 
le  caractère  de  se  présenter  chez  plusieurs  enfants  d'une  même 
famille. 

On  a  observé  des  faits  dans  lesquels  des  accidents  plus  ou  moins 
analogues  à  ceux  de  la  paralysie  glosso-labio-laryngée  étaient  la 
conséquence  d'exsu(h(ls  méninyés  de  la  base  comprimant  les  nerfs 
bulbaires;  mais  alors  la  symétrie  des  symptômes  est  beaucoup  moins 
nette,  et  il  est  rare  que  la  paralysie  se  localise  seulement  dans  le 
domaine  de  ces  nerfs.  Ces  exsudais  sont  d'ordinaire  de  nature  syphi- 
litique elle  traitement  spécificjue  peut  lever  toute  hésitalion. 

On  a  observé  aussi  des  cas  de  paralysie  bulbaire  au  cours  de 
nêvriles  infectieuses.  Ici  les  symptômes  de  polynévrite  seront  toujours 
facilement  reconnus. 

Lorsque  la  sclérose  latérale  amyotrophique  débute  par  les  membres 
inférieurs,  elle  évolue  sous  la  forme  de  paraplégie  spasmodique  et 
peut  simuler  un  certain  nombre  d'aireclious. 

La  myélite  dite  transverse,  d'origine  syphilitique,  s'accompagne  de 
troubles  des  sphincters,  d'altérations  de  la  sensibilité  ;  l'atrophie 
musculaire  fait  tléfaul  dans  les  membres  inférieurs.  Le  mal  de  Polt 
se  reconnaît  aux  douleurs  pseudo-névralgiques,  aux  troubles  des 
sphincters,  à  l'immobilisation  du  rachis,  à  la  douleur  localisée  à  cer- 
taines vertèbres,  à  l'absence  d'atrophie  musculaire;  dans  quelques 
cas,  à  la  cyphose,  la  gibbosité. 


TABES.  34—537 

La  compression  de  la  moelle  débute  par  des  douleurs  violentes  sur 
le  trajet  des  racines  postérieures  comprimées:  elle  donne  lieu  à  des 
troubles  des  sphincters,  de  la  sensibilité,  etc. 

La  sclérose  en  plaques  peut  être  parfois  plus  difficile  à  différencier. 
Dans  la  forme  classique,  avec  le  nystagmus,  les  troubles  de  la  parole, 
le  tremblement,  il  n'y  a  pas  d'hésitation  possible.  Mais,  dans  ses 
formes  frustes,  la  sclérose  en  plaques  prend  l'aspect  de  la  paraplégie 
spasmodique,  soit  des  deux  membres  inférieurs,  soit  des  quatre 
membres.  Dans  certains  cas  avec  atrophie  musculaire  très  accusée, 
le  diagnostic  peut  être  très  délicat.  Cependant,  dans  la  sclérose  en 
plaques  la  contracture  est  beaucoup  plus  intense  et  persiste  malgré 
l'atrophie  extrême  des  muscles,  tandis  que  dans  la  maladie  de  Charcot 
elle  diminue  parallèlement  à  la  fonte  de  ces  derniers. 

Le  labes  dorsal  spasmodir/ne  se  reconnaît  à  son  évolution  plus 
lente,  à  l'absence  complète  d'atrophie  et  de  phénomènes  bulbaires. 

TRAITEMENT.  —  La  thérapeutique  de  la  sclérose  latérale  amyo- 
trophique  est  des  plus  ingrate.  On  a  essayé  sans  succès  l'emploi  du 
nitrate  d'argent,  du  phosphate  de  zinc,  de  l'iodure  de  potassium. 

Pour  ne  pas  exagérer  la  contracture,  on  n'emploiera  l'électricité 
que  sous  forme  de  courants  très  faibles  et  de  très  courte  durée. 

En  cas  d'impossibilité  de  la  déglutition,  il  faut  avoir  recours  aux 
lavements  alimentaires  ou  à  l'alimentation  par  la  sonde. 

lABES. 

HISTORIQUE.  —  A  Duchenne  (de  Boulogne)  (1858)  revient  le 
mérite  incontestable  d'avoir  débrouillé,  dans  le  chaos  des  paraplégies 
et  des  paralysies,  l'entité  morbide  qu'il  a  baptisée  du  nom  iValaxie 
locomotrice  progressive^  et  dont  les  caractères  fondamentaux  sont  : 
«  l'abolition  progressive  de  la  coordination  des  mouvements  et  la 
paralysie  apparente,  contrastant  avec  l'intégrité  de  la  force  muscu- 
laire ».  Certes,  avant  lui,  quelques  observations  de  cette  affection 
avaient  été  publiées,  mais  aucune  n'avait  mis  en  lumière  les  carac- 
tères si  particuliers  de  la  maladie. 

Le  nom  d'alaxie  locomotrice  progressive  ne  le  satisfaisait  qu'à 
moitié,  car  «  le  nom  d'une  maladie  tiré  de  la  symptomatologie  est 
inévitablement  toujours  mauvais  ou  insuffisant  »  :  il  n'a  pas  d'ailleurs 
prévalu,  et  le  nom  de  labes  dorsalis,  sous  lequel  Romberg  avait 
décrit  une  atfection  dont  l'ataxie  locomotrice  se  rapproche  par  un 
grand  nombre  de  symptômes,  lui  fut  préféré  ;  ce  nom,  sous  lequel 
on  décrit  le  plus  habituellement  cette  alTection,  est  encore  moins 
heureux,  car,  par  sa  signification  exacte  :  «  consomption  »,  il 
s'applique  à  un  nombre  beaucoup  plus  considérable  de  maladies. 

La  description  clinique  de  Duchenne  ne  concernait  que  la  forme  la 
plus  complète  et  la  plus  schématique  de  l'affection  et,  par  les  travaux 
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parus  après  lui,  on  sait  comliien  peuvent  «''Ire  multiples  les  aspects 
({ue  revôt  le  lahes  dorsalis  :  lataxie  elle-même,  qui  était  comme  le 
pivot  «Je  la  description  «le  Duchenne,  peut  faire  défaut,  et  cependant 
le  diagnostic  de  lahes  <lorsalis  n'en  est  pas  moins  affirmé  d'une  fa«;on 
certaine  par  l'existence  de  la  triade  symptomalique,  dont  la  valeur 
est  universellement  reconnue  :  ce  sont  le  signe  de  Weslphal  (  1877  . 
le  signe  de  Homberg,  le  signe  d'Argyll-P«obertson  (1869  . 

La  symptomatologie  s'est  encore  enrichie  de  signes  dont  les  rap- 
ports avec  l'ataxie  locomotrice  ont  été  successivement  établis  ;  telles 
les  crises  laryngées  fFéréol),  les  crises  gastriques  et  les  artliropa- 
thies  tabétiques  (Charcot;,  les  fractures  spontanées  !'Weir-Mi(«liell  . 
les  atrophies  musculaires  Charcot  et  Pierret,  Leyden,  Condoleon, 
Dejerine,  Nonne  . 

Les  symptômes  signalés  par  Duchenne  ont  été  eux-mêmes  robjet 
d'investigations  plus  approfondies  :  on  connaît  mieux  aujourd'hui 
les  caractères  des  anesthésies  tabétiques,  leur  topographie  ' Ilitzig, 
Laehr),  les  caractères  des  troubles  viscéraux  ;  les  formes  incomplètes, 
ou  tabès  frustes  de  Charcot,  sont  mieux  dépistées. 

En  anatomie  pathologique,  de  grands  progrès  ont  été  également 
réalisés.  Duchenne  s'en  était  rapporté  aux  premiers  résultats  obtenus 
par  Charcot  et  Pierret,  qui  localisèrent  la  lésion  initiale  dans  les 
bandelettes  externes,  autrement  dit  dans  les  faisceaux  radiculaires 
externes.  Il  a  été  démontré  depuis  (Leyden,  Dejerine,  Pierre  Marie  que 
les  régions  médullaires  qui  dégénèrent  dans  le  tahes  ne  sont  autres 
que  le  prolongement  central  des  racines  postérieures  atrophiées,  de 
sorte  que,  actuellement,  le  tabès  ne  doit  plus  ôtre  envisagé  seulement 
comme  une  maladie  de  la  moelle  épinière  désignée  successivement 
sous  les  noms  de  leucomijélile  postérieure,  sclérose  des  cordons poslc- 
rieurs,  mais  comme  une  maladie  exogène,  une  atrophie  radiculaire. 
Les  auteurs  des  travaux  les  plus  récents  ont,  d'autre  part,  insisté  sur 
la  fréquence  des  lésions  des  nerfs  périphéri(jues  et  sur  leur  impor- 
tance dans  la  pathogénie  de  certains  sympt(jmes,  tels  que  les  troubles 
delà  sensibilité  et  l'atrophie  musculaire  (Westphal,  Pierret,  Dejerine, 
Pitres  et  Vaillard,  Nonne  . 

Si,  d'autre  part,  on  n'a  pu  dissocier  d'une  fa«;on  précise  ce  qui 
revient,  dans  le  mécanisme  de  l'ataxie,  soit  aux  troubles  de  la  sensi- 
bilité, soit  à  la  diminution  du  tonus  musculaire  —  déjà  signalée  autre- 
fois par  Leyden  et  de  nouveau  étudiée  sous  le  nom  iMu/potonie  par 
Frankel,  —  soit  à  l'abolition  des  réflexes,  on  sait  toutefois,  de  par 
la  physiologie  expérimentale,  «|ue  la  section  des  racines  postérieures 
entraîne  de  graves  désordres  de  la  coordination. 

Pendant  plusieurs  années,  l'étiologie  du  tabès  est  restée  obscure. 
Duchenne  avaitincriminé  l'onanisme,  la  fatigue,  les  refroidissements: 
il  n'avait  fait  qu'une  allusion  discrète  à  la  syphilis;  c'est  une  notion 
qui  a  pris  une  extension  considérable  dans  ces  dernières  années,  et, 
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grâce  aux  recherches  el  aux  statistiques  de  Fournier,  Torigine  syphi- 
Htique  du  labes  s'impose  de  plus  en  plus,  sans  qu'on  puisse  absolu- 
ment affirmer,  bien  que  cela  paraisse  plus  que  probable,  que  le  tabès 
ne  puisse  se  développer  chez  un  sujet  non  syphilitique.  On  ignore 
d'ailleurs  d'une  façon  absolue  le  modiis  agendi  de  la  syphilis  :  et 
l'empirisme  n'a  encore  découvert  aucun  traitement  spécifique.  Le 
tabès  est  actuellement  une  maladie  incurable  ;  certes,  le  médecin 
peut  combattre  et  atténuer  quelques  symptômes,  mais  il  n'est  pas 
encore  en  possession  d'une  médication  puissante  et  spécifique  à 
opposer  au  développement  du   processus  morbide. 

ÉTIOLOGIE.  —  Le  tabès  est  plus  fréquent  chez  l'homme  que  chez 
la  femme;  il  débute  le  plus  souvent  de  trente  à  cinquante  ans,  rare- 
ment en  deçà  ou  au  delà  de  ces  deux  limites  ;  cependant,  quelques 
rares  cas  ont  été  observés  dans  l'enfance  ou  l'adolescence  :  c'est  le 
tabès  juvénile  ;  de  même  on  a  vu  les  premiers  symptômes  du  tabès 
apparaître  assez  tardivement. 

L'étiologie  du  tabès,  jadis  obscure  et  complexe,  est  aujourd'hui 
simplifiée  :  aux  agents  multiples  incriminés,  tels  que  l'alcoolisme, 
l'arthritisme,  l'hérédité,  le  traumatisme,  le  froid,  l'iiumidité,  la 
fatigue,  les  excès  sexuels,  le  coït  debout,  la  masturbation,  s'est  subs- 
tituée peu  à  peu  une  cause  unique  :  la  syphilis.  Cette  donnée  nou- 
velle a  été  introduite  positivement  dans  la  science  en  1875  par  Four- 
nier; —  cet  auteur  avait  retrouvé  la  syphilis  dans  les  antécédents  de 
'2i  tabétiques  sur  30;  —  les  statistiques  qui  ont  suivi  la  sienne  en 
ont  démontré  toute  la  justesse.  Avant  Fournier,  quelques  auteurs, 
Duchenne  entre  autres,  avaient  noté  que  quelques-uns  de  leurs 
malades  avaient  subi  Tinfection  syphilitique  ;  la  même  remarque 
avait  été  faite  par  Topinard,  Schulze,  Marins  Carre.  Cette  notion 
étiologique  n'avait  pas  échappé  à  Vulpian,  Féréol  et  Siredey,  mais  à 
Fournier  revient  sans  contredit  le  mérite  d'avoir  établi  le  premier 
une  connexion  étroite  de  causalité  entre  la  syphilis  et  le  tabès. 

Les  arguments  que  l'on  a  fait  valoir  en  faveur  de  l'origine  syphi- 
litique du  tabès  sont  les  suivants  : 

L'existence  de  la  syphilis  affirmée,  soit  par  la  présence  d'accidents 
syphilitiques,  soit  surtout  parles  antécédents  des  malades,  est  relevée 
chez  la  grande  majorité  des  tabétiques  :  93  p.  100  dans  les  statistiques 
de  Fournier  de  1888  et  de  1901,  89  p.  100  (Erb),  70  p.  100  (Gowers), 
90  p.  100  ^Slriimpell),  97  p.  100  iDejerine;,  90  p.  100  (Raymond), 
100  p.  100  (Quinquaud).  Schiitz,  qui,  par  comparaison,  a  recherché 
la  syphilis  chez  ses  malades  non  tabétiques  et  chez  les  tabétiques, 
l'a  trouvée  chez  les  premiers  dans  '2'2A1  p.  100  des  cas,  chez  les 
autres  dans  90,35  p.  100.  Kuhn  trouve  la  syphilis  chez  38. ^2  p.  100 
des  hommes  tabétiques,  35.1  p.  100  des  femmes  tabétiques,  chez 
77  p.  100  des  hommes  non  tabétiques,  0,5  p.  100  des  femmes  non 
tabétiques. 
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Si  la  syphilis  n'est  pas  conslammenl  retrouvée  dans  les  antécé- 
dents des  tabétiques,  il  faut  remarquer  que  quelques  malades  se  refu- 
sent à  avouer  leur  syphilis;  d'antres,  de  bonne  foi.  ne  s'en  sont  pas 
in(|uiétés,  l'accidenl  priinitif  ayant  consisté  en  une  sorte  «  d'ég-rali- 
«j^nure  «  ;  pour  d'autres  enfin,  qui  ne  s'observent  pas,  l'accident  pri- 
mitif a  complètement  passé  inaperçu  :  c'est  pourquoi  la  syphilis  est 
plus  fréquemment  signalée  dans  les  statistiques  concernant  des  indi- 
vidus dune  classe  supérieure  que  chez  les  gens  du  peuple,  dans  les 
statistiques  portant  sur  les  hommes  que  dans  celles  portant  sur  les 
femmes.  Combien  de  fois  du  reste,  ne  voit-on  pas  des  sujets  porteurs, 
do  lésions  tertiaires  qui  ne  se  souviennent  pas  d'avoir  en  la  syphili<. 
Eulenburef  a  retrouvé  la  syphilis  chez  les  femmes  tabétiques  dans 
la  proportion  de  18  p.  100,  Steuben  46  p.  100,  Berger  18  p.  lOO, 
Kosche\vnikoff(>:îp.  100.  Frie(lerichsen39,.3p.  100,  Redlich  -2.3,4  p.  100, 
tandis  que  ce  dernier  auteur  arrive  à  0.'),2  p.  100  pour  les  hommes. 

Cependant  ^linor  a  observé  le  labes  chez  des  femmes  qui  étaient 
tontes  syphilitiques  ;  de  même,  toutes  les  tabétiques  examinées  par 
Raymond  étaient  syphilitiques,  sauf  deux,  mais  leurs  maris  l'étaient. 

D'ailleurs,  chez  la  femme,  il  faut  tenir  compte  de  la  syphilis  con- 
ceptionnelle  sur  laquelle,  an  point  de  vue  qui  nous  occupe,  Mœbius 
et  Cowers  ont  attin''  l'atlenlion. 

L'origine  syphilitique  du  tabès  a  soulevé  quelques  objections;  elle 
a  été  combattue  par  Weslphal.  Charcot,  Virchow,  Leyden,  Lewin, 
Tarnowski,  Isaak  et  Koch,  Gluck  ;  Storbeck  indique  une  proportion 
de  58,3  p.  100  de  tabétiques  non  syphilitiques;  on  trouverait  dans  la 
littérature  médicale  desstatistiquesencoremoinsfavorablesàl'origino 
syphilitifpie  du  tabès.  Les  écarts  considérables  qui  existent  d'une  statis- 
tique à  l'autre  reconnaissent  plusieurs  causes,  parmi  lesquelles  il  faut 
retenirla  tendance  doctrinale  de  celui  qui  l'a  faite,  les  individus  qui  lui 
ont  servi  de  base  T  hommes  ou  femmes),  les  raisons  invoquées  pour  affir- 
mer ou  nier  la  syphilis  :  depuis  que  cette  maladie  est  mieux  connue  et  les 
interrogatoires  mieux  dirigés, les  statistiques  se  rapprochent  davantage 
de  la  vérité,  et  il  faut  reconnaître  qu'elles  en  accroissent  la  proportion. 

L'objection  la  plus  sérieuse  qu'on  ait  faite  à  l'origine  syphilitique 
du  labes  est  l'inefficacité  du  traitement  spécifique  :  cet  argument  n'a 
(pi'nne  valeur  apparente,  car  il  est  d'autres  manifestations  du  terlia- 
lisuK^  qui  résistent  parfois  au  mercure  et  à  l'iodure.  cl,  d'autre  part, 
le  tabès  peut  être,  par  sa  nature,  tout  dilïérent  des  autres  compli- 
cations delà  syphilis,  bien  que  d'origine  syphilitique;  c'est  ponr(pioi 
Fournier  le  range  dans  les  manifestations  parasyphililiques  «  (pii, 
pour  n'avoir  plus  rien  de  syphiliti([ue  comme  nature,  n'en  restent 
pas  moins  syphilitiques  d'origine  ». 

On  a  encore  fait  valoir  que  le  tabès  s'est  développé  chez  d'anciens 
syphilitiques  très  sérieusement  traités;  mais  il  faut  avouer  que  les 
cures  mercurielles  autrefois  prescrites  étaient  très  insuffisantes,  si 
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on  les  compare  à  celles  qui  sont  prescrites  aujourd'liui.  C'est  une  élude 
à  reprendre  dans  l'avenir  chez  des  sujets  traités  dès  le  début  de 
l'infection  par  les  injections  mercurielles  à  hautes  doses,  et  surtout 
méthodiquement  pendant  plusieurs  années.  Et,  d'un  autre  côté, 
combien  est  considérable  —  surtout  dans  les  classes  inférieures  de 
la  société  —  le  nombre  de  syphilitiques  qui,  insuffisamment  traités, 
ou  même  ne  l'ayant  jamais  été,  ne  sont  jamais  devenus  tabéliques. 
On  objecte  encore  que  le  tabès  peut  survenir,  exceptionnellement 
il  est  vrai,  dans  l'enfance  ou  l'adolescence,  c'est-à-dire  à  un  âge 
auquel  la  syphilis  est  rarement  contractée  :  ces  cas  de  tabès  juvénile 
sont  au  contraire  très  favorables  à  l'origine  syphilitique  du  tabès,  en 
ce  sens  que  la  syphilis  héréditaire  est  relevée  plusieurs  fois  dans  les 
antécédents  de  ces  malades  (Remak,  Goldflamm,  Strûmpell,  Gowers, 
Adler,  Mendel,  Fournier,  etc.).  Erb  rapporte  trois  exemples  de  frères 
et  sœurs  tout  à  la  fois  tabétiques  et  syphilitiques  héréditaires.  En 
outre,  en  dehors  de  toute  hérédité,  il  faut  encore  se  rappeler  que 
chez  les  jeunes  sujets  il  peut  s'agir  de  syphilis  acquise  de  cause 
accidentelle  (si/philis  insontiam). 

Quelques  auteurs  font  remarquer  que,  dans  certains  pays  où  la 
syphilis  atteint  une  très  grande  fréquence,  le  labes  est  relativement 
rare;  telle  est  l'opinion  de  Grimm  et  de  Glïick,  du  moins  pour  la 
Bosnie  et  l'Herzégovine;  il  est  possible  que  la  race  ait  une  certaine 
influence  sur  l'apparition  de  cette  complication  :  le  tabès  serait  éga- 
lement rare  chez  les  nègres  et  les  mulâtres;  Matignon  a  constaté  le 
même  fait  pour  les  Chinois.  Scherb  (d'Alger)  insiste  également  sur 
la  rareté  du  tabès  chez  les  Arabes,  ce  qu'il  explique  par  l'importation 
récente  de  la  syphilis  chez  eux  et  l'absence  d'une  tare  nerveuse 
héréditaire  ;  la  maladie  est  au  contraire  assez  fréquente  chez  les 
indigènes  Israélites.  Mais  d'autres  faits  tendent  à  prouver,  au  con- 
traire, que  la  fréquence  du  tabès  suit  une  marche  parallèle  à  celle  de 
la  syphilis,  et  Minor,  Korsakow  et  Kosche\vnikolT expliquent  la  rareté 
du  tabès  chez  les  juifs  de  Russie  par  la  rareté  de  la  syphilis  chez 
eux.  Cette  opinion  n'est  pas  partagée  par  Hedlich  qui,  sur  72  tabé- 
tiques hommes,  a  compté  l'i  Israélites. 

On  a  cité  des  cas  où  la  syphilis  a  été  contractée  par  un  tabétique 
(Pusinelli,  Debove,  Leloir),  mais  Redlich  fait  remarquer  que  l'obser- 
vation de  Pusinelli  est  douteuse  ;  pour  les  autres,  on  pourrait  admettre 
une  réinfection  syphilitique,  bien  que  le  fait  soit  exceptionnel. 

Virchow  tire  de  l'anatomie  pathologique  d'autres  arguments 
contre  l'origine  syphilitique  du  tabès  :  à  l'autopsie  de  plusieurs 
tabétiques,  il  n'a  pas  rencontré  d'altérations  viscérales  de  nature 
syphilitique  et,  chez  les  syphilitiques,  il  n'a  pas  trouvé  d'altérations 
de  la  moelle;  par  contre,  Westenhofer  a  vu  des  lésions  de  syphilis 
sûre  ou  probable  dans  44  p.  100  des  autopsies  de  tabétiques. 

En  résumé,  les  objections  que  l'on  a  faites  à  l'origine  syphilitique 
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du  labes  ne  diminuenL  nullement  les  résultais  des  slatisti(|ues  de 
Fournie!'  et  de  Erb  ;  plusieurs  de  ces  objections  peuvent  môme  servir 
d'arguments  en  leur  faveur.  La  plus  grande  fréquence  du  tabès  chez 
l'homme,  l'existence  du  tabos  chez  des  conjoints  sûrement  syphili- 
tiques (Erb,  Strïimpell,  Goldllamm,  Liilirmann,  Mendel,  Lalou, 
Souques)  viennent  encore  à  leur  appui;  do  sorte  que,  sans  préciser 
le  modus  agendi  de  la  syphilis,  on  ne  peut  s'empêcher  de  voir  là  plus 
({u'une  coïncidence  :  un  rapport  de  cause  à  elTet. 

D'après  les  statistiques  de  Fournier  et  de  Erb,  le  tabès  débute  en 
général  de  six  à  quinze  ans  après  l'accident  primitif  :  Touche  a  inter- 
rogé douze  hommes  notoirement  syphilili(iiips,  chez  lescpiels  le 
temps  qui  s'est  écoulé  entre  l'accident  primitif  et  les  premiers  sym- 
ptômes du  tabès  varie  de  un  à  vingt-sept  ans,  avec  une  moyenne  de 
quinze  années  pour  ces  douze  cas.  Les  dates  les  plus  extrêmes  de 
début  du  tabès  constatées  par  l'un  de  nous  ont  été  de  deux  ans 
(un  cas)  et  cinquante  ans  (un  cas)  après  l'infection.  Dans  ce  dernier 
cas.  rapporté  par  Cornélius  et  Ghiray  (1903),  la  syphilis  avait  été 
contractée  à  l'Age  de  seize  ans.  Dans  un  autre  cas,  nous  avons  vu  le 
tabès  se  développer  trente-huit  ans  après  l'infeclion.  C'est  entre  trente 
et  quarante-cinq  ans  qu'apparaissent  les  premiers  symptômes,  la 
syphilis  étant  le  plus  habituellement  contractée  entre  vingt  et  trente 
ans.  A  partir  de  la  vingtième  année  après  linfcction,  l'apparition  du 
tabès  se  fait  de  plus  en  plus  rare,  et  après  trente  ans  elle  est  assez 
exçe|)lionnplle,  et  on  sait  qu'il  en  est  de  même  pour  la  paralysie 
générale. Tous  les  syphilitiques  ne  deviennent  pas  tabétiques,  —  on 
peut  même  dire  (jue  c'est  l'exception  —  et  on  s'est  même  demandé 
si  les  syphilis  graves  d'emblée  ou  tenaces  ne  prédisposent  pas  plus 
que  les  syphilis  légères  à  cette  complication.  Cette  opinion,  soutenue 
par  Leyden  et  Goldscheider,  n'est  pas  généralement  admise;  le 
nombre  des  tabétiques  chez  lesquels  la  syphilis  a  été  bénigne  est 
même  élevé.  D'un  autre  côté,  il  faut  aussi  faire  remarquer  que  la 
syphilis  grave  est  plutôt  rare. 

Il  est  vraisemblable  qu'à  côté  de  la  syphilis  il  existe  d'autres  condi- 
tions étiologiques  qui  favorisent  Téclosion  du  tabès;  au  premier 
rang,  quelques  auteurs  mettent  l'hérédité  nerveuse  :  Charcot  en  fai- 
sait la  cause  principale  du  labes,  n'accordant  à  la  syphilis  qu'une 
influence  pathogénique  de  second  rang,  tandis  que  pour  Fournier 
l'hérédité  n'agit  ([u'au  litre  subordonné  de  cause  prédisposante,  la 
syphilis  étant  la  cause  vraie  et  prépondérante,  et  c'est  là  aussi  notre 
opinion.  L'influence  de  l'hérédité  nerveuse  est  généralement  admise 
(Ballet  et  Landouzy,  Lanccreaux,  Ferry,  Benedikt,  Plichon,  Borghe- 
rini,  Rosenblatt,  Raymond);  mais  il  semble  (pi'on  lui  ail  fait  une  part 
beaucoup  trop  grande. 

En  dehors  de  la  syphilis  avec  ou  sans  hérédité  nerveuse  associée, 
il  n'existe  pas  de  cause  qui  paraisse  jouer  un  rôle  aussi  considérable 
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dans  l'étiologie  du  tabès.  L'influence  du  refroidissement  ou  de  l'hu- 
raidité  est  acceptée  par  Erb  pour  un  très  petit  nombre  de  cas  ;  les 
excès  sexuels,  auxquels  Hermanides  accorde  une  part  assez  grande, 
n'ont  jamais  engendré  le  tabès.  Le  traumatisme  a  réuni  davantage  de 
partisans  (Klemperer,  Pineles,  Ilitzig,  Leyden,  iMendelj;  il  existe  plu- 
sieurs observations  dans  lesquelles  le  traumatisme  semble  avoir  eu  une 
influence  réelle  sur  l'apparition  des  accidents  (6,  Klemperer;  '2,  Ilit- 
zig; "i,  Erb;  1,  Hofïmann):  cin(}  fois  les  symptômes  se  sont  d'abord 
manifestés  du  côté  du  traumatisme.  Ce  dernier  représente  plutôt, 
cependant,  une  circonstance  aggravante  ou  déterminante  des  acci- 
dents tabétiques  que  la  cause  directe  de  la  maladie.  La  fatigue,  les 
etforts  prolongés  des  membres  inférieurs  (Lowenfeld,  Redlich)  ont 
été  également  invoqués,  mais  ils  semblent  agir  à  la  façon  du  trau- 
matisme. A  l'appui  de  ces  dernières  opinions  viennent  les  expé- 
riences de  Edinger  et  Helbing  :  ces  auteurs  ont  soumis  des  rats  à 
des  fatigues  et  à  des  travaux  prolongés  et  ils  ont  constaté  au  bout  de 
très  peu  de  temps  des  altérations  dans  la  moelle;  ces  altérations,  qui 
étaient  beaucoup  plus  accusées  lorsque  les  animaux  avaient  été 
simultanément  injectés  avec  de  la  pyridine,  sont  disséminées  dans 
toule  la  moelle  et  ne  siègent  pas  exclusivement  dans  les  régions 
spécialement  atteintes  par  le  tabès.  Edinger  pense  que  par  l'usage 
certains  éléments  histologiques  subissent  un  processus  de  destruc- 
tion, puis  un  processus  de  réparation  :  c'est  ce  dernier  processus 
qui  ferait  défaut  dans  le  tabès. 

Le  mode  suivant  lequel  agit  la  syphilis  dans  la  pathogénie  du 
tabès  est  difficile  à  préciser,  —  pour  les  uns,  ce  serait  une  toxine 
syphilitique  qui  agirait  directement  sur  les  éléments  nerveux;  pour 
les  autres,  ce  serait  en  outre  l'agent  microbien  lui-même.  Mais  si 
jusqu'ici  le  tréponème  n'a  pu  être  décelé  dans  le  liquide  céphalo- 
rachidien,  les  méninges,  la  moelle,  les  racines  et  les  ganglions  rachi- 
diens  des  tabétiques,  —  et  nos  recherches  personnelles  ne;  nous  ont 
donné  que  des  résultats  négatifs,  —  il  n'en  résulte  pas  moins  que  la 
cause  principale  est  une  toxi-infection,  et  on  peut  se  demander  si 
d'autres  infections  que  la  syphilis  ne  seraient  pas  susceptibles  de  se 
substituer  à  elle  dans  l'étiologie  du  tabès.  On  a  cité  des  cas  qui 
s'étaient  développés  à  la  suite  de  la  diphtérie,  mais  il  est  certain  (ju'il 
ne  s'agissait  là  que  de  pseudo-tabes  par  névrites  périphéri(jues  (cas 
de  .Jaccoud,  de  Dejerine).  La  même  explication  peut  être  donnée 
pour  les  cas  dont  les  premiers  symptômes  sont  apparus  immédiate- 
ment après  une  maladie  infectieuse  telle  que  le  typhus  et  la  dysen- 
terie (Eulenburg),le  rhumatisme  articulaire,  le  typhus  et  la  diphtérie 
((jowers),  l'influenza  (Vucetic),  la  malaria,  l'état  puerpéral  (  Bernhardt, 
Mœbius),  la  blennorragie  (Hermanides),  à  moins  que  ces  infections 
n'aient  précipité  l'apparition  des  accidents  chez  des  individus  tout 
préparés  au   tabès  ;  mais  il  n'est  nullement  démontré   qu'elles  en 


5'i4     DEJERINE  ET  THOMAS.  —MALADIES  DE  LA  MOELLE  ÉPIMERE. 

aient  été  la  cause  réelle.  Parmi  les  intoxications,  Redlich  cite  le 
saturnisme,  mais  c'est  là  pour  nous  une  éliologie  plus  que  dou- 
teuse. 

D'après  certains  autours,  les  individus  (jui  exercent  une  profession 
libérale,  les  prêtres  exceptés,  apporteraient  un  contingent  important 
dans  les  statistiques  de  tabès,  et  cela  sans  doute  en  raison  de  la 
fréquence  de  la  syphilis  chez  eux.  Ce  sont  là  les  résultats  auxquels 
conduisent  les  statistiques  faites  sur  des  malades  de  la  clientèle 
jirivée,  mais  (jui  ne  se  vérifient  pas  lorsqu'on  examine  la  clientèle 
hospitalière  dans  un  grand  centre.  Le  nombre  fies  tabétiques  est  en 
efl'et  considéraijle  dans  les  classes  inférieures  de  la  société.  En  tout 
cas,  l'excessive  rareté  du  tabès  chez  les  prêtres  et  les  religieux  — 
et  jusqu'ici  il  ne  nous  a  jias  été  donné  d'en  ol)server  un  seul  exenqile 
—  et  l'existence  du  labes  dit  «  conjugal  »,  c'est-à-dire  observé  chez 
des  conjoints  dont  l'un  a  eu  sûrement  la  syphilis,  sont  encore  des 
arguments  des  plus  démonstratifs  en  faveur  de  l'origine  syphilitique 
de  la  maladie. 

Le  tabès  est  moins  commun  chez  la  femme  que  chez  l'homme. 
Parmi  les  malades  de  sa  policlinique,  IMendel  compte  725  cas  de  labes 
chez  Ihomme  contre  288  chez  la  femme  :  cette  statistique  concorde 
avec  celle  d'Holîmann.  Dans  les  classes  élevées,  le  tabès  est  encore 
plus  rare  chez  la  femme  :  Erb  compte  1  cas  de  labes  chez  la  femme 
contre  19,5  chez  l'homme,  Fournier  1  contre  26,  Mendel  1  contre  25. 
On  a  dit  que  le  labes  féminin  apparaîtrait  à  un  âge  plus  tardif.  Celle 
proposition  n'est  pas  exacte  pour  les  femmes  qui  professionnellement 
prostituées  sont  exposées  à  contracter  la  syphilis.  Ici  l'infection  se 
fait  à  peu  près  au  même  Age  que  chez  l'homme,  souvent  même  i)lus 
lot.  Et,  dans  ces  cas,  de  beaucoup  les  plus  fréiiuents,  l'apparition  du 
tabès  n'est  pas  plus  tardive  que  chez  l'homme.  Par  contre,  chez  les 
femmes  mariées  infectées  par  leur  mari,  l'âge  auquel  se  fait  cette 
infection  étant  plus  avancé,  le  début  du  labes  est,  parlant,  souvent 
plus  tardif.  Dans  les  antécédenlsdes  femmes  tabétiques,  enfin,  on  note 
très  souvent  des  fausses  couches,  une  très  grande  mortalité  infan- 
tile ou  la  stérilité,  accidents  qui  sont  directement  en  rapport  avec  la 
syphilis  el  non  av(>c  l'atTection  médullaire. 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  Ataxie.  —  Dans  la  très  grande  majorité 
des  cas,  l'alaxie  est  plus  marquée  aux  membres  inférieurs  qu'aux 
membres  supérieurs,  qu'à  la  tête  et  à  la  face  :  l'ataxie  du  tronc  est 
aussi  fréquente  que  celle  des  membres  inférieurs. 

Elle  ne  se  manifeste  pas  seulement  dans  les  mouvements  d'en- 
semble du  corps,  mais  encore  dans  les  mouvements  isolés.  Dans 
l'ataxie,  ce  sont  le  choix  des  muscles,  la  durée  et  le  moment  de  leur 
contraction,  la  pondération  et  la  mesure  de  leur  énergie,  conditions 
essentielles  d'un  mouvement  bien  coordonné,  qui  sont  profondément 
troublés.    Elle  augmente  sous  l'inlluence  de   l'occlusion   des   yeux 
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(Romberg),  de  la  distraction,  de  l'émolion,  de  la  fatigue;  elle  diminue 
sous  l'influence  de  l'attention  et  du  contrôle  de  la  vue. 

Elle  se  manifeste  dans  tous  les  mouvements,  mouvements  isolés, 
mouvements  d'ensemble;  le  mouvement  est  altéré  dans  sa  direction, 
dans  sa  mesure,  dans  son  rythme.  Elle  est  habituellement  symé- 
trique, mais  peut  parfois  être  plus  marquée  d'un  côté  que  de  l'autre, 
soit  pour  le  membre  supérieur,  soit  pour  le  membre  inférieur.  Four- 
nier  et  d'autres  auleurs  ont  signalé  des  cas  d'hémiataxie. 

C'est  habituellement  pendant  la  marche  que  se  révèlent  les  pre- 
miers indices  de  l'ataxie;  elle  existe  avant  que  le  malade  n'en  ait 
conscience,  mais  un  œil  ou  même  une  oreille  exercés  la  dépistent 
aisément  :  le  tâtonnement  appréciable  à  ces  deux  sens  en  est  une  des 
premières  manifestations. 

Il  consiste  en  ce  fait  que,  au  moment  où  le  pied  doit  poser  sur  le 
sol,  il  le  frappe  brusquement  du  talon  :  le  malade  talonne.  Chez 
d'autres  malades,  les  troubles  de  la  marche  sont  un  peu  différents  : 
au  lieu  de  marcher  suivant  une  ligne  droite,  ils  festonnent,  ils  décri- 
vent une  ligne  brisée,  et  plus  d'un  sujet  a  été  mis  au  courant  de  son 
ataxie  par  les  plaisanteries  de  son  entourage,  qui  compare  sa  démarche 
à  celle  d'un  homme  ivre!  La  titubation  est  due,  chez  les  uns,  à  ce 
que  le  corps  se  porte  trop  à  droite  ou  à  gauche  à  chaque  temps  de  la 
marche;  chez  d'autres,  l'incoordination  des  jambes  en  fait  seule  les 
frais  :  au  lieu  de  se  porter  directement  en  avant,  la  jambe  se  porte 
trop  en  dehors,  puis  elle  revient  en  dedans  lorsque  le  pied  se  pose 
sur  le  sol  :  le  malade  fauche.  Chez  d'autres  encore  lataxie  ne  se  ma- 
nifeste au  début  que  dans  des  oscillations  du  pied  sur  la  jambe;  il 
faut  observer  soigneusement  le  malade  pour  s'en  rendre  compte. 

Ces  premières  ébauches  de  l'ataxie  peuvent  même  faire  défaut  et 
cependant  l'affection  n'en  existe  pas  moins;  c'est  alors  au  médecin 
de  la  faire  apparaître  par  des  épreuves,  devenues  aujourd'hui  clas- 
siques, dont  les  principales  ont  été  indiquées  par  Fournier. 

I.  On  peut  en  effet  faire  naître  ou  accroître  l'ataxie  en  faisant  mar- 
cher le  malade  au  commandement,  en  lui  faisant  faire  l'exercice. 
Le  sujet  étant  assis  sur  une  chaise,  on  lui  prescrit  de  se  lever, 
puis  de  se  mettre  en  marche,  de  s'arrêter,  de  repartir,  de  revenir 
sur  ses  pas,  de  s'arrêter  de  nouveau,  puis  de  s'asseoir;  dans  ces 
conditions,  l'incoordination  apparaît  dès  que  l'ataxiciue  se  met  en 
mouvement  ou  change  d'altitude. 

Première  épreuve  :  le  malade  étant  ai^sis,  on  le  prie  de  se  lever  et 
de  se  mettre  en  marche  aussitôt  levé  ;  se  lève-t-il,  le  siège  ou  le  corps 
se  portent  à  droite,  puis  à  gauche,  les  jambes  s'étendent  sur  les 
cuisses  d'une  façon  irrégulière,  l'une  après  l'autre,  comme  par  sac- 
cades; se  met-il  en  marche,  il  hésite,  se  dirige  à  droite  ou  à  gauche, 
les  jambes  se  lèvent  maladroitement,  il  piétine  surplace,  il  est  soulevé 
brusquement  sur  la  pointe  des  pieds,  ou  bien  il  menace  de  tomber  à 
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la  renverse;  en  loul  cas,  il  intercale  une  pause,  un  relard  entre  le 
moment  où  il  se  lève  et  celui  où  il  commence  à  marcher. 

Deuxième  épreuve  :  on  fait  marcher  le  malade  en  le  priant  de 
s'arrêter  court  aussitôt  qu'il  en  recevra  le  signal  :  lorsqu'il  entend  le 
mot  halle,  le  corps  s'incline  trop  en  avant  ou  en  arrière,  de  sorte 
que,  malgré  le  commandement,  le  malade  avance  ou  recule,  à  moins 
qu'il  ne  titube.  11  n'est  préservé  d'une  chute  que  par  un  de  ses  pieds 
(pii  se  porte  en  avant  pour  maintenir  l'équilitjre. 

Troisième  épreuve  :  on  lui  commande  de  faire  volte-face.  Au  lieu 
de  pivoter  rapidement  et  correctement  sur  lui-même,  il  éprouve  une 
gène,  un  embarras  visible  qui  se  traduit  par  un  arrêt,  une  indécision 
d'allure,  un  mouvement  surajouté,  quelquefois  même  par  un  défaut 
d'aplomb,  un  ébranlement  déquilibre,  une  menacede  chute;  les  pieds 
se  croisent  ou  s'écartent  d'une  façon  exagérée,  le  corps  s'incline 
en  avant,  en  arrière  ou  de  côté;  il  fait  l'effet  d'un  individu  fjui  ne  sait 
où  il  veut  aller.  Ceci  ne  s'applique  qu'à  l'ataxie  du  début  :  chez 
l'incoordonné  de  longue  date,  ces  épreuves  sont  l'occasion  de 
désordres  indescriptibles  et  de  chutes  fréquentes. 

Mais  «  ce  sont  là,  dit  l'ournier,  des  réactifs  plus  sensibles  et  plus 
sûrs  que  le  procédé  usuel  d'exploration  de  la  march«  volontaire,  cela 
[)arce  (ju'ils  imposent  au  système  musculaire  des  mouvements  impré- 
vus et  soudains,  bien  plus  aptes  à  déceler  un  trouble  rudimenlaire 
d'alaxie  que  les  mouvements  voulus,  prévus  et  prescjue  automatiques 
de  la  locomotion  volontaire  ». 

II.  La  descente  d'un  escalier  est  particulièrement  pénible,  et  tout 
ataxique  que  l'on  interroge  sur  les  débuts  de  sa  maladie  signale 
comme  un  des  premiers  symptômes  la  difficulté  qu'il  a  éprouvée  à 
descendre  et  à  monter  des  étages.  Il  descend  lentement  et,  pendant 
la  descente,  au  lieu  de  se  laisser  tomber  alternativement  sur  chaque 
pieil,  comme  un  individu  normal,  il  ne  déplace  son  pied  qu'après 
j)lusieurs  hésitations,  ou  bien  il  projette  ses  jambes  en  avant  et  en 
dehors,  se  penche  trop  en  avant  ou  en  arrière,  il  doit  se  cramponner 
des  deux  mains  à  la  rampe  pour  éviter  de  tomber.  L'ascension  est 
un  peu  moins  difficultueuse,  mais  encore  très  démonstrative  au  point 
de  vue  de  l'incoordination. 

III.  L'ataxi(iue  ne  peut  rester  debout  les  pieds  rapprochés  et  les 
yeux  fermés  :  le  corps  oscille  soit  en  avant,  soit  en  arrière,  soit  de 
côté:  le  malade  ne  peut,  malgré  ses  effoils,  conserver  l'immobilité. 
L'instabilité  de  l'équilibre  est  quehjuefois  poussée  beaucoup  plus  loin  ; 
le  malade  écarte  ses  pieds  afin  d'élargir  la  base  de  sustentation  et  de 
réacquérir  l'équilibre  troublé,  il  lente  de  nouveau  de  se  tenir  debout, 
les  talons  rapprochés  et  les  yeux  fei'més,  mais  les  mêmes  pliéuoiuènes 
se  répètent  :  c'est  la  première  manifeslalion  du  si(jne  de  Jiombenj. 

IV.  Une  autre  épreuve  à  laquelle,  avec  l'^ournicr,  il  faut  attacher 
une  grande  importance,  est  celle  de  la  station  sur  une  jambe  ou  de 
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raltilude  à  cloche-pied.  A  peine  le  pied  abandonne-t-il  le  sol  que  le 
corps  s'incline  du  même  côté,  ou  oscille  el  le  pied  retombe  aussitôt. 
Il  y  a  impossibilité  absolue  de  se  tenir  sur  une  seule  jambe.  Chez 
d'autres,  le  maintien  de  l'équilibre  est  de  courte  durée;  cette  nouvelle 
attitude  engendre  des  inclinaisons  du  corps,  des  oscillations  brusques 
qui  forcent  le  pied  soulevé  à  reprendre  immédiatement  contact  avec 
le  sol. 

V.  Lorsque  l'ataxic  est  moins  avancée,  ce  n'est  que  pendant  l'oc- 
clusion des  yeux  que  l'attitude  à  cloche-pied  est  suivie  des  troubles 
de  l'équilibre.  Dans  certains  cas  où  le  sujet  accuse  des  doideurs  ful- 
gurantes surtout,  parfois  môme  exclusivement  dans  un  seul  meml>re 
inférieur,  on  observe  alors  que  c'est  seulement  lorsque  le  malade  se 
tient  à  cloche-pied  sur  ce  membre  que  les  oscillations  ou  la  chute  se 
produisent  (Dejerine). 

Tous  ces  troubles  s'exagèrent  par  l'occlusion  des  yeux,  et  c'est  à 
Homberg  que  revient  le  mérite  d'avoir  insisté  sur  ce  fait. 

Lorsque  l'ataxique  ferme  les  yeux  pendant  la  marche,  il  dévie  aussi- 
tôt de  la  ligne  droite,  les  jambes  s'écartent,  sont  lancées  en  dehors, 
la  titubation  devient  extrême  ;  si  la  même  expérience  est  faite  pendant 
la  station  debout,  deux  éventualités  peuvent  se  produire  :  ou  bien  il 
titube,  oscille  et  finalement  tombe,  ou  bien,  ses  jambes  se  dérobant,  il 
s'etfondre  tout  d'un  coup  comme  une  masse.  Ce  dernier  phénomène 
ne  s'observe  pas  seulement  chez  les  ataxiques  déjà  très  incoordonnés, 
on  peut  le  trouver  chez  des  individus  dont  l'incoordination  est  si  peu 
accusée  qu'ils  peuvent  marcher  avec  une  canne,  voire  même  sans 
aucune  aide.  Lorsque  l'incoordination  est  tout  à  fait  à  son  début,  ces 
conditions  ne  sont  pas  suCfisantes  et  il  faut  tenter  la  même  épreuve 
les  pieds  rapprochés  ou  dans  l'attitude  à  cloche-pied.  L'ataxique 
raconte  d'ailleurs  qu'il  marche  plus  difficilement  et  qu'il  a  plus  de 
peine  à  se  tenir  debout  dans  l'obscurité;  il  perd  l'éfjuilibre  lorsqu'en 
faisant  sa  toilette  il  passe  la  serviette  devant  ses  yeux,  ou  bien  lors- 
qu'il se  lève  la  nuit  pour  un  besoin  pressant.  L'ensemble  des  modi- 
fications produites  dans  ré(|uilibration  par  l'occlusion  des  yeux 
constitue  le  signe  de  Hornheiv],  mais  l'occlusion  des  yeux  nesl  pas 
indispensable  et  il  suffit  souvent  de  commander  au  malade  de  regar- 
der en  haut  pour  que  les  mêmes  troubles  aient  lieu. 

Dès  les  premiers  temps  de  ralïeclion,  avant  toute  incoordina- 
tion motrice,  les  malades  présentent  parfois  le  phénomène  décrit 
par  Ruzzard  sous  le  nom  de  déi'ohemenl  des  jambes.  Etant  debout 
immobile  ou  en  marchant,  le  sujet  sent  tout  à  coup  soit  une,  soit 
d'habitude  ses  deux  jambes  ployer  sous  lui  ;  tantôt  il  tombe  à  terre, 
tantôt,  par  un  effort  énergique,  il  réussit  à  se  retenir  de  tomber.  Le 
dérobement  des  jambes  ne  doit  pas  être  confondu  avec  un  j)hénomène 
analogue  et  qui  se  produit  aussi  parfois  chez  les  tabétiques,  lors- 
qu'une douleur   fulgurante    intense  parcourt   leurs   membres  infé- 
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rieurs.  Ici  la  cliule  est  le  fail  de  la  douleur,  c'est  une  sorte  d'inhihi- 
tion  de  la  molilitc*  à  la  suite  d'une  violenle  excitation  douloureuse. 

A  un  degré  plus  avancé,  la  déuiarclie  de  rataxicjue  est  typique  : 
les  membres  inférieurs  sont  écartés,  chaque  jaml>e  est  lancée  comme 
celle  d'un  pantin  et  retombe  lourdement  sur  le  sol,  le  corps  est  vofité, 
la  tète  inclinée  en  avant,  le  re^-ard  fixé  sur  le  sol  et  sur  les  pieds,  le 
corps  s'incline  latéralement,  on  dirait  une  sorte  de  dandinement. 
Appuyé  sur  une  canne  ou  sur  un  bras,  l'ataxique  conserve  encore  une 
certaine  cadence  et  de  la  mesure;  mais,  abandonné  à  lui-même,  il 
devient  incapable  d'avancer,  les  pieds  semblent  collés  au  sol,  ou  bien, 
perdant  toute  cadence  et  toute  mesure,  il  lance  ses  jambes  avec  une 
extrême  violence,  soit  en  avant,  soit  en  arrière,  soit  de  côté,  il  recule 
au  lieu  d'avancer,  les  jambes  s'entre-croisent,  les  pieds  s'entre- 
choquent. Chez  quelques-uns,  c'est  au  moment  où  le  pied  repose  sur 
îesol  que  se  manifestent  les  plus  grands  désordres  de  l'équilibre  et  de 
la  coordination.  La  marche  n'est  plus,  chez  rataxi(jue,un  acte  auto- 
matique ou  réflexe,  elle  devient  peu  à  peu  un  acte  conscient  et 
voulu,  toute  l'attention  du  malade  se  concentre  sur  elle  et  une  vigi- 
lance continuelle  lui  est  indispensable  ;  aussi  l'ataxique  marche-t-il 
la  tête  inclinée  en  avant  et  en  bas  :  parla  vue  il  mesure  ses  elTorts  et 
il  en  surveille  les  résultats.  Dans  la  station  debout  et  au  repos,  les 
membres  inférieurs  sont  en  abduction  et  en  rotation  externe,  la  pointe 
du  pied  dirigée  en  dehors,  les  genoux  sont  fortement  inclinés  en 
arrière,  le  tronc  est  voûté,  l'ensemble  du  corps  décrit  un  arc  de  cercle 
dont  la  concavité  regarde  en  avant  ;  l'immobilité  est  de  courte  durée  : 
tout  à  coup  c'est  un  genou  qui  plie,  ou  un  pied  qui  tourne,  ou  le 
corps  qui  se  soulève  sur  les  pointes;  alors,  dans  le  but  de  reprendre 
l'équilibre,  réapparaît  une  série  de  mouvements  incoordonnés,  et 
Tagrippement  aux  objets  environnants  est  le  plus  sûr  moyen  d'éviter 
une  chute. 

Enfin,  à  un  degré  extrême,  la  station  debout  et  la  marche  sont 
devenues  complètement  impossibles:  le  malade  est  confiné  au  lit  et 
incapable  de  tout  mouvement. 

Dans  l'examen  des  troublesde  la  marche  et  de  la  station  debout,  on  ne 
peut  faire  qu'approximativementla  part  qui  revient  à  l'incoordination 
des  membres  inférieurs  et  à  celle  du  tronc,  mais  on  peut  s'en  rendre 
compte  dans  une  certaine  mesure  en  examinant  le  malade  au  lit,  eu 
lui  faisant  exécuter  des  mouvements  isolés  des  membres  inférieurs. 

Ataxie  des  membres  inférieurs.  —  Le  malade  étant  dans  le 
décubitus  dorsal,  elle  est  recherchée  par  une  série  d'épreuves  du  genre 
suivant  : 

Elévation  d'un  pied  vers  la  main  de  l'observateur  ou  vers  un  objet 
placé  à  une  certaine  dislance  au-dessus  du  plan  du  lit  :  au  lieu  de  se 
porter  directement  vers  la  main,  le  pied  se  dirige  alternativement  à 
droite  ou  à  gauche  en  décrivant  des  oscillations  transversales  dune 
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ampliLude  quel(|uerois  1res  considéroble,  el  il  s'élève  Irop  haut  ;  c'est 
là  de  Valaxie  di/nainiqiie.  S'il  réussit  à  atteindre  le  but,  il  ne  peut  s'y 
maintenir;  cette  incapacité  de  conserver  une  attitude  fixe  est  juste- 
ment appelée  alaxie  slaliqiie  ;  les  mêmes  oscillations  se  renouvellent 
lorsque  le  pied  rejoint  son  point  de  départ.  Lorsque  l'ataxie  est  déjà 
très  intense,  il  n'est  pas  rare,  au  départ,  de  voir  le  pied  se  diriger 
brusquement  en  dedans  ou  en  dehors. 

On  peut  varier  l'expérience  :  prescrire  au  malade  de  porter  le  pied 
sur  le  cou-de-picd  ou  le  genou  de  l'autre  membre;  c'est  toujours  la 
même  incoordination:  au  moment  de  la  flexion  de  la  jambe  sur  la 
cuisse,  le  genou  se  renverse  en  dehors.  L'incoordination  est  encore 
plus  grande  si  le  même  mouvement  est  exécuté  simultanément  par 
les  deux  membres  ou  les  yeux  fermés  ;  il  se  peut  même,  lorsque 
l'ataxie  est  arrivée  à  une  période  très  avancée,  que  tout  mouvement 
devienne  prescjue  impossible. 

Ataxie  du  tronc.  —  Pour  s'en  rendre  compte,  on  l'ait  asseoir  puis 
relever  le  malade;  on  lui  prescrit,  lorsqu'il  est  debout,  de  plier  sur 
ses  jambes  et  de  se  redresser  ou  de  regarder  derrière  lui,  en  se  tour- 
nant alternativement  à  gauche  ou  à  droite;  d'incliner  le  corps  en 
avant  et  de  le  redresser  brusquement  au  commandement  ;  ou  bien 
encore,  le  malade  étant  étendu  sur  le  sol,  on  lui  t'ait  plier  les  jambes 
et  on  lui  prescrit  de  se  soulever  sur  les  mains  et  sur  les  pieds;  lors- 
qu'il est  assis,  on  lui  fait  ramasser  des  objets  placés  devant  lui  ou  à 
ses  côtés  :  l'incoordination  se  trailuit  par  les  oscillations  du  tronc,  la 
brusquerie  des  mouvements  d'inclinaison  ou  de  rotation,  leur  exécu- 
tion en  plusieurs  temps,  etc.  iMalgré  cela,  il  est  très  difficile,  dans  ces 
exercices,  de  dissocier  d'une  façon  absolue  l'ataxie  du  tronc  de 
l'ataxie  des  membres. 

Ataxie  des  membres  supérieurs.  —  Dans  la  grande  majorité  des 
cas,  elle  survient  beaucoup  plus  tard  que  l'ataxie  des  membres  infé- 
rieurs et  du  tronc.  Elle  ne  les  devance  que  dans  les  cas  de  tabès  cer- 
vical ou  supérieur;  elle  peut  alors  exister  seule  ou  associée  à  l'ataxie 
de  la  face  pendant  toute  la  durée  de  la  maladie. 

Ce  sont  les  mouvements  les  plus  délicats  ou  les  plus  usuels,  les 
plus  automatiques  qui  sont  compromis  les  premiers:  c'est  un  barbier 
qui  laisse  échapper  son  rasoir,  un  pianiste  qui  fait  de  fausses  notes, 
une  couturière  qui  se  pique  fréquemment  les  doigts.  L'ataxie  y  est 
habituellement  bilatérale,  mais  il  n'est  pas  exceptionnel  ([u'elle  soit 
au  début  sinon  franchement  unilatérale,  tout  au  moins  (pi'elle  |)rédo- 
mine  beaucoup  d'un  côté. 

Pour  la  rechercher,  le  procédé  le  plus  habituel  consiste  à  demander 

au  malade  de  porter  un  doigt  sur   le  bout  du   ne/.,  ou    bien   on    lui 

^^^  fait  prendre  un  objet,  soit   un  verre,  et  on  lui  dit  de  le  porter  à  ses 

^^H  lèvres  :  le  verre  est  pris  maladroitement,  parfois  même  renversé  avant 

^^B  d'être  saisi:  au  lieu  d'être  dirigé  directement  vers  les  lèvres. 

R 
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porté  ullcniativeim'iil  de  cùlé  el  d'aiilre,  la  main  est  agitée conliiiuel- 
lement  par  des  contractions  anormales  (lui  léloignent  du  but  ou 
l'y  précipitent  trop  rapidemenl,  d'où  une  extrême  maladresse.  Cer- 
tains malades  doivent  môme  saisir  leur  verre  à  deux  mains,  sinon  le 
liquide  esl  projelé  au  dehors;  lorsque  le  verre  est  aii'ivé  aux  lèvres, 


Fig.  276.  —  Arthiopalliie  clcsgenou.\,  un  peu  plus  accusce  du  côté  gauche,  chez  une 
tabétique  âgée  de  cinquante-neuf  ans.  —  Début  de  la  mahidie  six  ans  auparavant 
par  des  douleurs  fulgurantes  dans  les  membres  inférieurs,  des  douleurs  eu  cein- 
ture, des  crises  gastriques.  Signes  classiques  du  tabès  :  alaxie  à  marche  rapide 
dans  les  membres  inférieurs  qui  sont  légèrement  atrophiés.  Du  fait  de  l'arthro- 

}  pathie,  il  se  pioduit  dans  les  mouvements  passifs  une  lu.xation  du  genou  en  arrière 
(Siilpéli'iére,  1000). 


il  ne  peut  être  maintenu  en  place,  les  oscillations  continuent  el 
rendent  même  la  déglutition  difficile  ;  il  y  a  non  seulement  impossibi- 
lité de  réaliser  parlailement  une  altitude,  mais  encore  impossibilité 
de  s'y  maintenir  :ilya,enun  moi,  aiaxiedijnamiqueei  alaxie slaliqne. 
On  peut  encore  mettre  Tataxie  en  évidence  en  faisant  prendre  de 
menus  objets  tels  que  des  aiguilles,  îles  allumettes,  en  faisant  bou- 
tonner un  vêtement.  Enfin  l'écriture  est  comme  le  graphique  de  l'in- 


TABES. 


551 


coordination  ;  elle  est  tremblée,  inégulière,  les  lettres  mal  assem- 
blées, inégalement  distantes,  de  dimensions  variables,  les  traits  trop 
minces  ou  trop  épais. 

L'influence  de  la  vue  se  fait  sentir  ici  comme  pour  les  membres 
inférieurs  :  l'occlusion  des  yeux  accroît  d'une  façon  très  notable  l'in- 
coordination ou  empêche 
même  tout   mouvemenl. 

Ataxie  de  la  face,  de 
la  tête  et  du  cou.  —  Elle 
est  beaucoup  plus  rare  et 
coïncide  ordinairement 
avec  l'ataxie  des  membres 
supérieurs. 

Lorsque  le  corps 
change  d'attitude,  si  la 
tête  s'incline  ou  participe 
à  un  mouvement,  elle  s(> 
déplace  par  saccades,  elle 
se  meut  irrégulièremenl 
de  côté  et  d'autre  :  le 
désordre  est  parfois  telle- 
ment grand  que  le  mou- 
vement exécuté  est  toul 
l'inverse  de  celui  qui  étail 
indiqué. 

Pendant  la  parole,  les 
lèvres  sont  tiraillées  (\v 
côté  et  d'autre,  se  relèvent 
ou  s'abaissent  sans  but  : 
la  langue  est  projetée  en 
avant  ou  de  côté,  elle 
paraît  tourner  dans  la 
bouche  ;  aussi  la  parole 
devient-elle  pâteuse,  les 
syllabes  sont  mal  articu- 
lées, inégalement  distan- 
cées, le  malade  bre- 
douille, la  tête  se  balance  dans  tous  les  sens,  il  se  produit  des  mou- 
vements d'ouverture  et  de  fermeture  des  yeux;  dans  leur  ensemble, 
ces  troubles  de  la  mimique  rappellent  les  grimaces  de  la  chorée.  De 
même  pendant  le  rire,  pendant  la  préhension  des  aliments,  l'ataxie 
est  caractérisée  par  des  mouvements  anormaux  des  muscles  des 
lèvres  et  de  la  face.  La  mimique  devient  extrêmement  grimaçante. 
Les  mouvements  ataxiques  des  cordes  vocales  ont  été  observés  même 
en  dehors  de  toute  paralysie  (Schotler). 


Fii 


277.  —  La  même  malade  que  celle  de  la 
figure  précédente,  représentée  debout.  — 
Luxation  des  deux  genoux  en  arrière. 
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Hypotonie  iiiiisciiluire.  —  Le  mut  csl  récent,  mais  le  l'ail  qiiil 
exprime  est  connu  depuis  longlemps  :  Leyden  dit  que  les  muscles 
sont  mous  et  lAches,  et  n'oiïrent  aucune  résistance  aux  mouvements 
qu'on  veut  imprimer  aux  membies  ;  il  explique  la  flaccidité  et  la 
mobilité  anormale  des  extrémités  jiar  un  atîaiblissemenl  du  tonus 
musculaire. 

Les  muscles  des  tabétiques  sont,  en  elTet,  mous  à  la  palpation  et 
toujours  plus  ou  moins  émaciés;  lorsque  Vulpian  dit  que  «  l'atropliie 
du  tissu  musculaire  se  l'ail  lentement  lorsque  l'altération  de  la  moelle 
épinière  n'atteint  pas  les  cornes  antérieures  par  une  incursion  dans 
la  substance  grise  »,  il  est  vraisemblable  qu'il  fait  allusion  à  cet  état 
d'émacialion. 

Les  articulations  ont  une  mobilité  anormale  et  exagérée  ;  les 
membres  peuvent  être  déplacés  dans  des  attitudes  qu'il  est  impossible 
de  leur  donner  chez  un  individu  normal  ;  Frenkel,  qui  a  plus  parti- 
culièrement étudié  ces  phénomènes,  réserve  le  terme  de  relâchement 
à  l'état  de  mollesse  musculaire  reconnaissable  par  la  palpation,  et 
celui  d' hypotonie  à  la  mobilité  anormale. 

L'hypotonie  du  muscle  soléaire  et  des  jumeaux  permet  l'élévation 
plus  ou  moins  prononcée  du  talon  au-dessus  du  plan  du  lit,  la 
cuisse  y  étant  maintenue  sur  toute  son  étendue.  Pour  les  fléchisseurs 
de  la  jambe  sur  la  cuisse  et  les  extenseurs  de  la  cuisse  sur  le  bassin, 
l'hypotonie  peut  être  telle  que  la  jambe  étendue  soit  élevée  jusqu'à  la 
hauteur  du  visage  ;  de  même,  s'il  y  a  hypotonie  des  extenseurs  de 
la  jambe  sur  la  cuisse,  la  flexion  peut  se  faire  à  un  tel  degré  que  le 
talon  touche  la  face  postérieure  de  la  cuisse.  Dans  l'hypotonie  des 
adducteurs,  les  membres  inférieurs  peuvent  être  écartés  jusqu'à 
angle  droit  avec  l'axe  du  corps  et  se  trouver  sur  le  prolongement  l'un 
de  l'autre,  attitude  que  les  gymnastes  de  j)rolession  n'acquièrent  qu'au 
prix  de  longs  efïorts.  Chez  la  plupart  des  ataxiques,  l'hypotonie  est 
très  accessible  à  la  vue,  sans  qu'il  soit  besoin  d'avoir  recours  à  des 
expériences  spéciales;  dans  la  station  debout,  la  tendance  à  la  sub- 
luxation du  genou  en  arrière,  en  dehors  de  toute  aithropalhie,  est 
pour  ainsi  dire  constante;  de  même,  dans  le  décubilus  dorsal,  les 
pieds  sont  plus  ou  moins  tombants  et  en  rotation  externe. 

Aux  membres  supérieurs,  du  fait  de  l'hypotonie,  l'hyperextension 
des  phalanges,  leur  renversement  sur  la  face  dorsale,  les  torsions 
bizarres  de  la  main  et  des  doigts,  etc.,  sont  faciles  à  réaliser. 

Chez  quelques  malades,  l'hypotonie  de  la  musculature  du  tronc  est 
si  prononcée  que,  dans  le  décubitus  dorsal,  on  peut  pousser  la 
flexion  du  tronc  sur  les  cuisses  plus  ou  moins  jusqu'à  un  degré  1res 
prononcé  (fig.  278:. 

Pour  mesurer  l'hypotonie,  on  [)eut,  à  l'exemple  de  Frenkel.  l'aire 
coucher  le  sujet  sur  un  plan  horizontal  dur  et  étudier  la  flexion  pos- 
sible de  la  jambe  étendue  sur  le  bassin.  Sur  un  sujet  sain,  la  jambe 
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levée  le  plus  haut  possible  fait  avec  riiorizonlale  un  angle  de  65  à 
75  degrés  en  moyenne.  Chez  le  tabéLique,  au  contraire,  la  jambe  est 
levée  facilement  jusqu'à  ce  qu'elle  fasse  avec  l'horizontale  un  angle 
qui  dépasse  100  degrés  et  môme  davantage. 

L'hypotonie  est  en  général  d'autant  plus  prononcée  que  le  sujet 
est  lui-même  plus  incoordonné.  Celle  proposition  n'est  cependant 
pas  absolue,  et  même  à  la  jiériode  préataxique  on  peut  rencontrer 
parfois  une  hypotonie  extrême. 

On  doit  du  reste  se  demander  si  cliez  le  labé  tique  l'hypotonie  est  seule 


Fig.  278.  —  Hypotonie,  chez  un  tabétique  atteint  d'atrophie  musculaire  des  mem- 
bres inférieurs.  —  Môme  malade  que  celui  de  la  fij;ure  290. 

en  cause  dans  ces  déplacements  exagérés  des  membres,  etsi,  dans  un 
certain  nombre  de  cas,  il  ne  faut  pas  songera  des  lésions  articulaires, 
lésions  encore  légères,  mais  suffisantes  pour  accroître  leur  mobilité. 
En  faveur  de  cette  opinion,  on  peut  citer  ce  fait  (|ue  Jûrgens  a  trouvé 
des  lésions  des  jointures  chez  40  p.  100  des  tabétiques. 

Cette  hypotonie  ne  se  manifeste  pas  seulement  dans  les  mouve- 
ments passifs,  mais  encore  dans  le  maintien  des  attitudes  ou  au 
cours  des  mouvements  actifs  :  la  flexion  brusque  d'un  genou, 
l'elfondrement  des  jambes,  la  torsion  brus([uedu  [)ied  sur  son  bord 
externe  en  sont  des  exemples. 

Les  troubles  de  l'innervation  musculaire  sont  encore  de  divers 
ordres:  à  côté  de  l'hypotonie,  il  faut  citer  les  secousses  musculaires 
qui  surviennent  brusciuement  comme  do  véritables  décharges;  c'està 
un  phénomène  analogue  qu'il  faul  attribuer  le  soulèvement  brusque 
du  corps  sur  les  pomtes  des  pieds  à  la  facjond'un  ressort,  ou  l'appari- 
tion subite  de  mouvements  spontanés.  Il  s'agit  sans  doute  d'un 
défaut  d'équilibre  entre  les  muscles  anlagouisles.  Plus  rarement  les 
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(Iui^4s  el  les  membres  souL animés  de  mouvements  semblables  à  ceux 
de  la  chorée  ou  de  l'alhélose;  enfin,  (juelquofois,  à  l'occasion  d'un 


Fig.  279  à  283.  —  Déformai  itjns  du  pied  dans  l'atrophie  musculaire  desala.xiques,  — 
1er  tlefrpé;  Atrophie  des  ôminences  thénar  et  hypothénar  et  des  interosseux,  sans 
atrophie  concomitante  des  extenseur.s  de  la  jambe.  Courljure  plantaire  plus  ou 
moins  accentuée  des  orteils,  en  particulier  du  gros  orteil,  sans  équinisme  du 
pied  (I,  II,  III,  IV).  (]ettc  attitude  iienl  être /?.i.«f/ue  (I,  II,  III),  les  mouvements 
actifs  sont  possibles  et  déterminent  une  véritalile  (frifj'e  des  orteils  par  atrophie 
des  interosseux  (I  bis)  ;  elle  peut  être  riçfide  et  fixée  par  des  rétractions  aponé- 
vrotiques  et  musculaires  (IV).  La  ilexion  plantaire  du  gros  orteil  peut  être 
exti'ême  et  déterminer  à  la  face  dorsale  du  pied  une  saillie  angulaire  (IV).  [Voy. 
J.  Di:.u  ium:.  Sur  ralr()|)liie  musculaire  des  alaxiques  (Revue  de  méd.,  1881'. 
Obs.   VIII,  XI,  Xll,  XIII).] 

mouvement  dans  un  membre,  il  se  produit  en  deliors  de  la  volonté 
un    mouvement  dans  l'autre  membre,  soit  de  même  sens,  soit  de 
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sens  contraire  :  ces  mouvements  associés  sont  difficiles  à  expliquer. 

L'hypotonie  est-elle  plus  marquée  dans  certains  groupes  muscu- 
laires, il  en  résulte  des  attitudes  vicieuses,  dues  à  la  prévalence  des 
antagonistes.  Avec  le  temps,  du  fait  des  rétractions  fibro-tendineuses, 
elles  peuvent  devenir  irréductibles. 

Atrophie  imisculaîre.  —  Signalée  par  Cruveilliier  (1 832-1845), 
par  Foucart,  Laborde. 
Duménil,  Leyden,  Du- 
chenne  (de  Boulogne, 
Cliarcot  et  i'ierrel 
(l871),Eulenburg,  Vul- 
pian,  Hardy,  Fournier, 
Bernhardl,  Fischer,  He- 
mak,  HotTmann  (1887), 
l'atrophie  musculaire 
des  tabétiques  n'a  été 
bien  connue  dans  ses 
localisations,  son  évolu  - 
tion  et  sa  nature  que 
depuis  une  vingtaine 
d'années  (Dejerine, 
Nonne,  1888). 

D'a|)rès  les  cas  relevés 
parTim  denousdansson 
service  de  Bicêtre,  elle 
existerait  chez  20  p.  100 
environ  des  ataxiques, 
proportion  plus  élevée 
que  celle  indiquée 
par  Duchenne  (de  Bou- 
logne) (8  p.  100).  Elle 
est  symétrique  et  débute 
d'une  façon  lente  et  in- 
sidieuse par  les  extré- 
mités ;  les  membres  in- 
férieurs sont  pris  un  peu 
plus  souvent  les  pre- 
miers que  les  membres  supérieurs  :  il  est  rare  qu'elle  débute  par 
les  quatre  membres  à  la  fois.  Le  début  par  les  muscles  de  la  racine 
des  membres  et  par  les  muscles  du  tronc  est  beaucoiij)  moins 
fréquent. 

Atrophie  des  muscles  des  membres.  —  - 1  u.r  memhres  inféi-ieurs, 
l'atrophie  frappe  d'abord  les  muscles  des  pieds,  puis  ceux  de  la 
région  antéro-externe  de  la  jambe.  —  Au  pied,  l'éminence  thénar 
s'efTace  et  il  se  forme  un  méplat  sur  le  bord  inlerne  du  pied  :  les 


Fig-.  28-i.  —  Alropliie  nuisculaire  1res  prononcée 
des  membres  intérieurs  clans  le  tabès.  —  Equi- 
nisme  extrême  des  pieds  avec  (lexioa  plantaire 
des    orteils  (Bicêtre,  1891). 
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espaces  iiilerosseux  paraissent  plus  profonds.  Les  premières  pha- 
langes de  tous  les  doigls  sont  en  hyperexlension  (fig.  279  à  283),  les 
aulres  en  flexion  plantaire  ;  celte  attitude  est  plus  accentuée  pour  le 
gros  orteil  et  diminue  progressivement  jusqu'aux  derniers  :  [)endant 
les  mouvements  actifs,  elle  s'exagère  et  se  transforme  en  véritable 
grille  ;  elle  est  le  signe  de  l'atropliie  des  interosseux  et  de  la  con- 
servation des  muscles  longs  des  orteils  :  extenseur  et  fléchisseur 
communs  des  orteils  et  propre  du  gros  orteil  Dejerine).  Les  mouve- 
ments des  orteils,  mouvements  d'extension  des  phalanges  et  des  pha- 
langettes, les  mouvements  d'abduction  et  d'adduction  du  gros 
orteil  sont  très  alîaibiis  ou  même  abolis.  A  ce  moment  il  n'y  a  pas 
encore  d'équinisme;  ce  dernier  n'apparaît  qu'avec  l'atrophie  des 
muscles  de  la  région  antéro-externe  de  la  jambe.  Cet  équinisme  du 
pied,  déjà  signalé  par  Cruveilhier.  s'accompagne  généralement  d'un 
certain  degré  de  varus;  il  est  connu  sous  le  nom  de  pied  hol  tahélique 
f.Iofl'roy)  (1885).  D'après  cet  auteur,  •<  ce  n'est  ni  un  pied  bol  par 
atrophie  comme  ceux  de  la  j)aralysie  spinale  infantile,  ni  un  pied 
bot  de  nature  osseuse,  mais  bien  un  pied  bot  par  flaccidité,  un  pied 
bot  atonique  ».  La  déformation  dite  du  pied  bot  peut  être  en  effet  la 
conséquence  de  l'hypotonie,  mais  alors  elle  est  corrigible  par  le 
malade  lui-même:  due  à  l'atrophie  musculaire,  elle  ne  l'est  pas,  ou 
elle  l'est  incomplètement.  En  réalité,  cette  attitude  n'a  rien  de  spécial  ; 
le  pied  est  étendu  sur  la  jambe  avec  un  léger  degré  d'adduction, 
le  bord  interne  relevé;  c'est  un  pied  bot  équin  varus  dû  à  l'inté- 
grité relative  du  muscle jambierantérieur  :  la  paralysie  est  en  rapport 
avec  le  degré  d'atrophie. 

L'atrophie  des  extenseurs  fig.  284)  modifie  un  peu  la  grilTe  des 
orteils.  Les  premières  phalanges  s'étendent  davantage  sur  le  méta- 
tarse et  la  flexion  plantaire  s'accuse  encore  pour  les  deuxième  et  troi- 
sième phalanges.  L'attitude  du  gros  orteil  est  caractéristique;  il  est 
fortement  fléclii  sur  la  plante  du  pied,  dans  ses  articulations  phalan- 
giennes  et  surtout  métatarso-phalangiennes  :  la  flexion  peut  aller 
jusqu'à  l'angle  droit  et  déterminer  à  la  face  dorsale  du  pied  une  saillie 
angulaire  (fig.  285  à  287). 

Avec  le  lem|is,  les  rétractions  musculaires  el  tendineuses  s'opposent 
au  redi'essemenl  desaltitudes  vicieuses:  mouvements  actifs  etpassifs 
deviennent  alors  impossibles.  Les  orteils  peuvent  présenter  deux 
variétés  d'attitude:  soit  la  flexion  plantaire  de  foules  les  phalanges, y 
compris  la  flexion  des  premières  sur  le  métatarse  (c'est  l'attitude  la 
plus  fréquente)  (V  et  VI,  fig.  285  et  287);  soit  l'attitude  de  la  grifïe 
précédemment  décrite,  sauf  pour  le  gros  orteil,  ilont  la  flexion 
plantaire  de  la  première  phalange  est  aussi  prononcée  que  dans  la 
|»rcmière  variété  (^VIl,  fig.  285à  287 n  Le  bord  interne  del'aponévrose 
plantaire  fortement  rétractée  fait  saillie  sous  la  plante  du  pied  lors- 
(juon  cherche  à  ramener  ce  dernier  dans  la  position   normale  :  la 
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voùle  plantaire  paraît  allongée  dans  le  sens  aniéro-postéricur.  mais 
il  ne  s'agit  pas  de  pied  creux  véritable. 

L'équinisme  du  pied  peut  atteindre  un  degré  extrême  (fig.  iSjà  "287), 
le  tendon  d'Achille   esl  saillant,    le  talon  relevé,  le  mouvement  de 
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Fig.  285  à  2S7 .  —  Déformalions  du  pied  dans  i'alroplùe  musculaire  des  ataxiquc  s.  — 
II''  degré  :  pied  bot  équiii  varus,  flexion  plantaire  très  accentuée  des  oiteils,  en 
particulier  du  f^ros  orteil  (^',  V'I,  \'II).  Cette  attitude  peut  être  flasque;  elle  esl 
plus  souvent  rij;ide  et  maintenue  fixe  par  des  rétractions  musculaires  et  aponé- 
vrotiques.  Il  existe  le  plus  communément  une  flexion  piantaii'e  extrême  du  gros 
orteil  et  une  flexion  plautaii-e  plus  ou  moins  accentuée  di-s  autres  orteils;  plu-; 
rarement  ces  derniers  sont  en  flexion  dorsale  sur  le  métatarse  (VU).  [\  oy. 
J.  Dejehine,  Sur  l'atropliie  mu.-culaiie  des  ataxiques  (/iet;iie  de  mèd.  1S8'.'. 
OIjs.  1,   V,  VII).] 


tlexion  dorsale  impossible,  alors  que  les  mouvements  passifs  de 
latéralité  sont  presque  normaux  et  que  Ton  observe  môme  quelque- 
fois un  véritable  ballottement  latéral. 

Dans   certains  cas  enfin,    la    paralysie    et    latropliie    respectant 
complètement  le  jambier  antérieur,  l'équinisme  est  failde  et  la  défor- 
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mat.ion  consiste  siiiLoiil  clans  un  relévemenl  du  bord  interne  du 
pied  Os  atrophies  musculaires  dissociées  des  membres  inférieurs 
ne  sont  pas  très  communes. 

Aux  membres  supérieurs  (Wii,.  "JSS  et  ^.SO-,  l'alropliie  débute  par 
les  muscles  de  rémiiience  lliénar,  le  court  abducteur  eu  premier, 
ce  (|ui  produit  un  méplal  :  le  pouce  reste  sur  le  même  plau  i\\\ct  les 
aulres  doi^'ls,  coîume  dans  l;i  main   simienne;  avec    l'atrophie   des 

iulerosseux,  les  deux  der- 
nières phalanges  se  fléchis- 
senl,  tandis  que  les  pre- 
iuicres  restent  en  extension, 
et  la  grilTe  cubitale  est  cons- 
I  il  née;  les  mouvements  de 
llexion  et  d'extension  des 
dernières  phalanges  sont 
très  limités.  L'atrophie 
s'étend  ensuite  aux  muscles 
de  l'avant  bras,  en  com- 
mençant par  les  épitro- 
chléens. 

(^.e  n'est  qu'après  plu- 
sieurs années  de  durée  que 
l'atrophie  envahit  les  mus- 
cles de  la  racine  des  mem- 
bres (fig.  '290)  ou  du  tronc; 
en  réalité,  ils  sont  atteints 
beaucoup    plus   tôt,    mais, 

comme     l'atrophie     y     est 

Fi},'.   2SS  et  'i8').    —  AIrophie  musculaire,  t^  ne  ,  .  "         , 

Aran-Duchenne,     par     névrite     pcripLcMique  bcaUCOUp    moms    marquée 

fialaiil,   de    dix  an?,  chez  un   ataxique   âfj^é    de  qu'aUX  [muSclcS  des   extré- 

snixante-quati'c   ans;  diaj;nosLio  confirme  par  niil/'c  elle        Oa'^se      tout 

laulupsie   (Hicctrc,   ISS").  [V'oy.  J.   Dhjehinm:,  i^    i      '   i  • 

Sur  lalropliie   musculaire  des  alaxiques  [He-  Cl  alJOrU  inaperçue. 

nu;  lie  méd.,  1SS9.  Obs.  111'.]  Parfois,    assez  rarement 

du  reste,  l'atrophie  ties 
muscles  des  mains  peut  pi'écéder  celle  des  membres  inférieurs. 

Le  début  par  les  muscles  scapulo-huméraux,  quoique  exceptionnel, 
a  été  signalé  par  liin  de  nous;  de  même  que  le  début  par  les  muscles 
épilrochléens. 

il  existe  presque  loiijours  une  prt)portionnalité  absolue  entre  le 
degré  (le  la  |)aralysie  et  celui  de  l'alropliie  ;  parfois,  cependant,  la 
paralysie  est  plus  intense  (pu;  ne  laisserait  pn-voir  le  volume  des 
masses  mu-sculaires  :  l'atrophie  alors  est  dite  parali/lique  (  Dejerine». 

lOiilin  ces  airopliies  sont  presque  toujours  bilatérales  et  symé- 
triques; lutulidéralilé  est  très  rare. 

Les  contraclii)Us  librillaires  font  le  plus  souvent  défaut,  laconlrac- 
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lion  itliomusculaire  est  diminuée  ou  abolie.  Les  réaclions  éleclriques, 
faradiques  et  galvaniques  sont  diminuées  ou  abolies;  mais  il  n'y  a 
pas  habituellement  de  réaction  de  dégénérescence. 

L'évolution  est  lente,  l'atrophie  met  plusieurs  années  à  s'installer; 


l"ig.  290.  —  Atrophie  musciilaii-e  extrêmement  marquée  des  membres  inrériciirs, 
chez  un  tabétique  à^é  de  vingt-huit  ans,  au  début  de  la  période  d'incoordination. 
—  Hypotonie  très  accusée  (voy.  fig.  27.S)  (B:célre,  1888). 

elle  survient  à  une  période  avancée  du  tabès,  plus  rarement  à  la 
période  préalaxique.  Les  rétrocessions  sont  exceptionnellement 
signalées  (Nonne,  Fischer).  Elles  ont  élé  cependant  observées  dans 
certains  cas  de  paralysie  atrophi(pie  siégeant  dans  le  domaine  du 
sciatique  poplité  externe. 
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A  côté  de  celle  forme  classi(|iie  de  lalropliie  musculaire  des 
labétiques,  qui  pcul  cire  considérée  comme  faisanl  parlie  intégrante 
du  tabès,  il  existe  des  formes  anormales.  L'évolution  peut  être  très 
rapide;  en  1res  peu  de  temps  tous  les  muscles  sont  atrophiés  et 
paralysés,  la  cachexie  est  précoce  et  la  mort  survient  au  bout  de 
quelques  mois  (Buzzard,  Chrétien  et  André-Thomas)  ;  parfois  révolu- 
lion  est  si  rapide  et  l'atrophie  musculaire  si   intense  ciue  le  tableau 

s\in[)lomatique  du  tabès 
peu!  être  complètement 
masqué,  le  signe  d'Ai'gyll- 
liobertson  étant  le  seul 
symptôme  qui  attire  l'at- 
tention du  côté  de  cette 
alVcclion  :  c'est  là  une 
forme  spéciale  que  l'on 
peut  appeler  tnbes  anu/o- 
li'()j)lùqiu'  (Chrétien  et 
Andié-Thomas  . 

Ailleurs  l'atrophie  mus- 
culaire est  indépendante 
(lu  labes,  elle  est  due  à  la 
coïncidence  d'une  autre 
afl'ection  du  système  ner- 
veux, soit  unepoliomyélile 
antérieure  fLeyden),  soit 
une  syringomyélie(Schle- 
singer\  soit  une  paralysie 
spinale  subaiguë  i^Charcot 
et  Pierrel,  Redlich). 

D'autres  formes  de  pa- 
ralysie ont  été  signalées  : 
la  paralysie  des  adduc- 
teurs de  la  cuisse  (Fried- 
reich),  du  crural  Eich- 
horst,  DufourelCharcol  , 
(le  la  région  antérieure  de 
la  cuisse  (fig.  '291),  de  la  masse  sacro-lombaire  (Marins  Carré),  du 
diaphragme  (Raymond,  Gerhardli.  La  paralysie  radiale  a  été  plu- 
sieurs fois  observée  (SlriimpelK  llotVmann,  Nonne,  Dejerine)  :  les 
relations  de  celle  paralysie  avec  le  labes  sont  encore  indécises. 
Quelquefois,  entin,  on  a  signalé  des  paralysies  radiculaires  du 
membre  supérieur  ou  du  membre  inférieur. 

J.  Dejerine  et  Leenhardt  (  1905)  ont  observé  un  cas  d'atrophie  et 
de  paralysie  unilatérale  des  muscles  du  dos  et  de  l'abdomen  :  le 
ventre  est  plus  volumineux  et  plus  tlasque  du  côté  droit  et  la  paroi 


Fi^.  291.  —  Ati'opliie  des  imischîs  de  laré'ffion 
anlérieure  de  la  cuisse  gauche,  chez  un  lubé- 
lique  attcMiit  d'incoordination  moyenne 
(BiccLre,  1.S92). 
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abdominale  fait  une  saillie  plus  marquée.  La  déformalion  s'exagère 
SI  le  malade  contracte  ses  muscles,  lait  un  eflbrt  pour  s'asseoir-  la 
masse  intestmale  est  projetée  en  dehors  comme  dans  une  éventratiôn 
Paralysies  et  atrophies  musculaires  dans  le  domaine  des 
nerfs  bulbaires.  -  Ce  sont  non  seulement  les  muscles  innervés  par 
les  nerls  rachidiens  qui  sont  susceptibles  de  s'atrophier  au  cours  du 
tabès,  mais  encore  ceux  qui  sont  innervés  par  les  nerfs  bulbaires 
Les  paralysies  et  atrophies  les  plus  importantes  à  connaître  et  les 
plus  fréquentes  sont: 

L'hémiairophie  linguale; 
Les  paralysies  laryngées; 
Les  troubles  et  les  paralysies  oculaires; 

Les  paralysies  dans  le  domaine  du  trijumeau,  du  nerf  facial  et  des 
autres  nerfs  bulbaires. 

Hémiatrophie  linguale.  -  L'atrophie  d'une  moitié  de  la  langue  a 
été  signalée  au  cours  du  tabès  d'abonl  par  Charcot  ;  depuis 
plusieurs  observations  en  ont  été  rapportées,  entre  autres  celles  de 
Raymond  et  Artaud,  de  Koch  et  Pierre  Marie,  de  Cassirer  et  Schiff 
L  hemiatrophie  linguale,  sans  être  très  rare,  n'est  pas  un  symptôme 
fréquent  au  cours  du  tabès;  elle  est  un  accident  à  évolution  lente 
et  coïncide  en  général  avec  l'atrophie  des  muscles  des  membres 

Llle  entraîne  habituellement  peu  de  troubles  fonctionnels:  la  parole 
la  déglutition  ne  sont  pas  compromises,  et  c'est  pourquoi  elle  peut 
passer  inaperçue.  Quand  on   fait    tirer  la   langue  au    malade    on 
remarque  qu'elle  est  déformée  du  côté  atrophié:  elle  est  petite  et 
aplatie,   ratatinée  à  sa  surface,  la  muqueuse  y  est  plissée  et  donne 
i  aspect  de  circonvolutions  cérébrales  atrophiées.  On  l'a  comparée 
a    deux    croissants    emboîtés  dont    la    concavité  regarde  du    côté 
atrophié,  et  dont  le  plus  petit  est  formé  par  la  moitié  atrophiée  •  la 
pointe  est  déviée  du  même  côlé.  Il   n'existe  pas  de   modifications 
appréciables    de  la  coloration  de   la    muqueuse,   mais   celle-ci    est 
soulevée   constamment  par  des  contractions   fibrillaires.  L'examen 
électrique  dénote  une  diminution  des  réactions  faradique  et  galva- 
nique et  la  réaction  de  dégénérescence.  Malgré  cela,  la  langue  a 
conservé  la  plus  grande  partie  de  ses  mouvements,   mais  elle  ne 
peut  plus  se  creuser  en  gouttière  ;  si,  pendant  que  les   mouvements 
sont  exécutes,  on  saisit  successivement  entre  deux   doigts  chaque 
moitié  de  la  langue,  on  constate  que  seule  la  moitié   saine  durcit 
tandis  que  la  consistance  de  la  moitié  atrophiée  ne  varie  pas   L'atro- 
Pb.e  peu!  du  reste  porter  sur  la   langue  entière,  ainsi  ,p,e  nous  en 
avons  observé  un  exemple.  L'hémiairophie  linguale  n'est  pas  un  acci- 
dent propre  au  tabès:  on  l'observe  également  dans  la  syringomyélie 
a  paralysie   générale,    ou   dans    la   syphilis  bulbo-protubérantiellè 
bouguenheim  et  Leudet)  ;  c'est  pourquoi  on  ne  saurait  affirmer  que 
1  hemiatrophie  linguale  est  intimement  liée  au  processus  tabétique. 

'Ihaité  de  Miir)i;ciKE.  XXXIV     '{G 
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Paralysies  laryngées.  —  CitisiiS  l.vry.ngkks.  —  Ir.ius  et  veijtige 
LAiiv.NciKs.  —  Les  Ironbleslarynf^ésdécrilsloutd'aljonl  par  Fc'réol  1868  . 
l)uis  par  Jean,  Cliarcol,  Krisliaber,  (Uiercliewsky,  sous  le  nom  ûe  crises 
laryngées  des  alaxiques  ou  de  Idrijnrjisme  tahélùjue,  s'observent  sou- 
vent au  cours  du  tabès.  La  connaissance  des  paralysies  larynji^ées,  de 
leur  très  grande  fréquence,  de  leurs  localisations,  est  de  date  plus 
récente. 

Krause  a  rencontré  des  troubles  laryngés  chez  34, '2  p.  100  des 
malades  qu'il  a  examinés,  et  sa  statistique  porte  sur  30  malades. 
Sur  un  même  nombre  de  malades  examinés  par  Marina,  il  n'en  est 
pas  un  qui  n'ait  présenté  des  désordres  du  côté  du  larynx  ou  du 
pharynx  ;  mais  la  proportion  indiquée  par  cet  auteur  est  sans  doute 
trop  élevée,  car  il  compte  parmi  les  troubles  laryngés  une  simple 
anesthésie  pharyngée. 

Sur  102  tabétifjues  observés  dans  le  service  et  à  la  consultation  tle 
l'un  de  nous  à  la  Salpêtrière  par  Xatier,  l'examen  laryngoscopique  a 
permis  de  constater  sur  i5,  c'est-à-dire  dans  44,2  p.  100,  des  désordres 
laryngés  de  nature  variable,  àsavoir:  paralysies  (36  cas),  ataxie(5  cas\ 
retard  dans  Texécution  des  mouvements  (4  cas). 

Les  accidents  laryngés  du  tabès  appartiennent  à  toutes  les  périodes 
delà  maladie;  ils  sont  inconstants:  fréquents  chez  les  uns,  rares  chez 
d'autres;  chez  ceux-ci  ils  augmentent  de  fréquence  et  d'intensité, 
chez  ceux-là  ils  diminuent  au  point  de  disparaître  complètement. 

Les  paralysies  complètes  et  incomplètes  sont  extrêmement  com- 
munes, elles  frappent  le  plus  souvent  les  muscles  dilatateurs  de  la 
glotte,  avec  une  moins  grande  fré(}uence  les  muscles  constricteurs, 
les  thyro-aryténoïdiens,  etc.  Elles  sont  unilatérales  ou  bilatérales. 
L'alaxie  des  cordes  vocales  est  un  phénomène  plus  rare;  il  consiste 
en  un  tremblement  des  cordes  vocales  se  produisant  pendant  les 
efTorts  de  phonation  ou  de  respiration. 

Lorsque  la  paralysie  atteint  les  muscles  dilatateurs  de  la  glotte, 
elle  se  lra(Juit  par  des  troubles  fonctionnels:  de  la  dyspnée,  du 
cornage  qui  peut  être  entendu  à  plusieurs  mètres  de  dislance,  la  voix 
n'est  pas  généralement  modifiée,  la  dyspnée  augmente  sous  l'influence 
de  l'elVort,  la  respiration  peut  être  gênée  à  un  tel  point  qu'elle  néces- 
site la  trachéotomie  d'urgence.  Le  pronostic  de  la  paralysie  des  dila- 
tations de  la  glotte  est  donc  très  grave.  Lorsque  ce  sont  les  muscles 
constricteurs  de  la  glotte  qui  sont  paralysés,  on  observe  parfois  des 
altéi-ations  de  la  voix  qui  devient  bilonale  ;  pourtant  ce  n'est  pas  une 
conséquence  forcée  dans  le  cas  de  paralysie  unilatérale,  car  il  peut 
s'établir  une  suppléance  par  le  muscle  adducteur  du  côté  sain. 

Lesataxiquesqui  sont  atteints  de  paralysie  lai-yngée  sont  sujets  aux 
troubles  communément  désignés  sous  le  nom  de  crises  laryngées  e\.  qui 
peuvent  s'observer  également  en  dehors  de  toute  paralysie  laryngée 

La  crise  laryngée  survient  la  nuit  comme  le  jour;  elle  se  manifeste 
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souvent  sous  la  t'orinc  d'une  toux  opiniâtre,  sèche,  procédant  par 
quintes  rappelant  par  leur  intensité,  leur  fréquence  et  rinspiration 
finale,  les  quintes  de  la  coqueluche  :  quelquefois  la  crise  se  termine 
par  Texpectoration  d'un  mucus  visqueux  et  épais  ;  ailleurs,  elle  se 
termine  comme  dans  la  forme  suivante. 

Ici  la  crise  laryngée  débute  brusquement  par  un  accès  de  sutï'o- 
cation  :  tout  à  coup,  la  respiration  devient  difficile,  l'air  ne  pénètre 
plus  dans  le  thorax,  il  y  a  du  tirage  sus-slernal  et  épigastrique,  une 
sensation  d'étouffement  des  plus  pénible,  les  lèvres  deviennent 
violettes,  les  membres  se  refroidissent,  la  voix  est  blanche,  à  peine  le 
malade  peut-il  proférer  quelques  cris,  puis  tout  disparaît  subitement 
après  une  durée  variable. 

Ailleurs  le  début  est  si  brusque  que  le  malade  tombe  comme  fou- 
droyé; outre  les  symptômes  précédents,  la  respiration  s'arrête,  il  y  a 
perle  de  connaissance  :  c'est  l'ictus  laryngé,  tel  que  l'a  décrit  Gharcot. 
Quelquefois  le  spasme  laryngé  est  suivi  de  vertige  et  d'attaque  épi- 
leptiforme  ;  d'où  le  nom  de  verlige  larijngé. 

La  crise  laryngée  est  précédée  quelquefois  d'une  phase  prémoni- 
toire, dont  les  principaux  symptômes  sont  la  dyspnée  d'effort  et  les 
altérations  de  la  voix  qui  devient  bitonale,  et  d'une  sorte  d'aura  carac- 
térisée par  une  sensation  de  brûlure  au  devant  du  larynx.  A  l'examen 
du  larynx,  on  découvre  souvent  chez  de  tels  malades  une  paralysie 
en  adduction  des  cordes  vocales  (paralysie  des  dilatateurs)  ;  la  para- 
lysie peut  n'atteindre  qu'une  corde  vocale,  et  dans  ce  cas  il  faut 
admettre  que  l'apparition  de  la  crise  ou  de  l'ictus  laryngé  est  pro 
voquée  par  la  contracture  en  adduction  de  la  corde  vocale  du  côté 
opposé  ou  par  une  paralysie  momentanée.  —  De  même  que  la  para- 
lysie des  cordes  vocales  est  un  symptôme  variable  ou  même  éphémère 
chez  quelques  malades,  de  même  une  série  de  crises  laryngées  peut 
ne  pas  avoir  de  lendemain.  Mais,  d'une  façon  générale,  le  pronostic 
des  paralysies  laryngées  est  sévère,  parce  qu'elles  se  localisent,  dans 
la  grande  majorité  des  cas,  sur  les  muscles  dilatateurs  de  la  glotte. 
Quelques  auteurs  admettent  qu'elles  peuvent  être  transitoires  comme 
certaines  paralysies  oculaires,  mais  cette  opinion  n'est  pas  partagée 
par  tous  les  laryngologistes,  certains  môme  prétendent  qu'elles  ont 
une  tendance  à  progresser  d'une  façon  constante.  Il  est  possible 
qu'il  puisse  dans  certains  cas  en  être  des  paralysies  laryngées  comme 
des  paralysies  oculaires  :  les  unes  sont  transitoires,  les  autres  per- 
manentes. Pour  notre  part,  toutefois,  il  ne  nous  a  jamais  encore  été 
donné  de  les  voir  rétrocéder. 

Les  crises  laryngées  s'accompagnent  chez  certains  malados  de 
crises  analogues  du  côté  du  pharynx.  Ces  crises phari/ngées,  décrites 
par  Oppenheim  et  qui  surviennent  ([uelquefois  isolément,  sont 
caractérisées  par  une  série  de  mouvements  de  déglutition,  vingt  à 
vingt-cin(j  par  minute,  se  manil'estant  encore  par  des  bruits  sonores 
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Paualysie  DU  SPINAL.  —  Lcs  paralvsies  laryngées  sont  quelquefois 
associées  à  des  paralysies  des  autres  nerfs  de  la  branche  interne  du 
spinal  :  la  paralysie  des  fibres  cardiaques,  par  exemple,  d'où  l'accélé- 
ration du  pouls;  ou  la  par;ilysio  des  fibi'es  motrices  du  pharynx 
(paralysie  de  la  déglutition). 

En  même  temps  que  la  branche  interne,  ou  isolément,  on  a  signalé 
dans  quelques  rares  observations  la  paralysie  de  la  branche  externe 
du  spinal.  Ces  paralysies  sont  unilatérales  ou  bilatérales,  frappant  le 
sterno-cléido-mastoïdien  et  le  trapèze,  complètement  ou  incomplète- 
ment, quehjuefois  avec  une  prédominance  marquée  pour  l'un  de  ces 
lieux  muscles;  l'atrophie  musculaire  est  habituelle. 

Troubles  oculaires.  —  Signes  pupillaihes.  —  Parmi  les  troubles 
oculaires,  les  uns  sont  de  véritables  signes  du  tabès  et  sont  pour 
ainsi  dire  constants;  les  autres  sont  inconstants. 

Parmi  les  premiers,  il  faut  ranger  les  modifications  de  la  pupille  ; 
inégalité  pupillaire,  myosis  et  mydriase,  déformations  de  la  pupille 
et  irrégularité  pupillaire,  signe  d'Argyll-Robertson;  parmi  les  autres: 
les  paralysies  oculaires. 

Dans  les  yeux  des  tabétiques,  il  est  fréquent  d'observer  les  états 
suivants  :  soit  une  pupilleplus  étroite  ou  plus  large  que  l'autre  inéga- 
lité pupillaire  ,  ou  un  rétrécissement  punctiforme  des  deux  pupilles 
(myosis),  soit  une  dilatation  égale  ou  inégale  (mydriase)  ;  la  mydriase 
s'observe  plus  habituellement  chez  les  tabétiques  qui  ont  une  tlimi- 
nution  de  l'acuité  visuelle  par  atrophie  papillaire. 

La  pupille  est  très  souvent  déformée  :  au  lieu  d'être  régulièrement 
circulaire,  le  bord  pupillaire  figure  une  ellipse  orientée  en  sens 
divers,  un  polygone  :  il  présente  une  ou  plusieurs  encoches,  il  est 
frangé,  irrégulier.  La  déformation  n'est  pas  forcément  symétrique, 
elle  atlecte  ordinairement  des  formes  dillerentes  sur  les  deux  yeux. 

Ce  phénomène,  considéré  comme  fréquent  par  Baillarger  dans  la 
paralysie  générale,  a  été  retrouvé  depuis  par  de  nombreux  auteurs, 
non  seulement  dans  la  paralysie  générale,  mais  encore  dans  le  labes 
et  même  dans  la  syphilis  des  centres  nerveux.  C'est  un  signe  de  très 
grande  valeur,  lorsque  l'on  est  assuré  qu'il  n'y  a  pas  eu  irintlamma- 
tion  de  l'iris  dans  les  antécédents  du  malade,  et  qu'il  est  tout  à  l'ait 
indépendant  de  synéchies.  Comme  le  tabcs  et  la  paralysie  générale 
sont  toujours  d'origine  syphilitique,  il  s'ensuit  que  la  déformation 
de  la  pupille  est  un  indice  de  syphilis.  Elle  coexiste  très  fréquemment 
avec  le  signe  d'Argyll-Robertson  et  même  elle  peut  le  précéder. 

Signe  dWrfji/ll-Iioherlson.  —  Il  consiste  en  ce  fait  que  les  pupilles 
réagissent  à  la  convergence  et  l'accommodation,  alors  qu'elles  ne 
répondent  plus  à  une  excitation  ou  à  une  variation  lumineuse:  elles 
ne  se  rétrécissent  pas  devant  la  lumière,  elles  ne  se  dilatent  pas  à 
l'obscurité  ;  tout  à  fait  au  début,  mais  exceptionnellement,  le  signe 
d'Argyll-Robertson    peut    n'exister  (jne  d'un    côté     signe   d'Argyll- 
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RoberLson  unilatéral).  Chez  quelques  individus,  et  pendant  un  temps 
plus  ou  moins  lonfj;-,  le  signe  d'Argyll-Roberlson  est  ébauché  en  ce 
sens  que  la  réaction  lumineuse  est  lenle  et  incomplète  ou  inégale  des 
deux  côtés  :  cette  paresse  ou  celte  inertie  de  la  pupille  devant  l'exci- 
tation lumineuse  est  un  signe  précoce  du  tabès  et  qui  a  une  grande 
valeur  diagnostique;  il  peut  précéder  le  signe  de  W'estphal.  A  une 
période  avancée  de  la  maladie,  la  réaction  pupillaire  à  la  convergence 
peut  faire  également  défaut.  Tout  à  fait  au  début  du  tabès,  le  signe 
d'Argyll-RoberIson  peut  être  intermittent  (Eichhorst,  Treupel),  mais 
c'est  là  un  fait  exceptionnel.  Chez  une  malade  du  service  de  l'un  de 
nous,  dont  l'observation  a  été  rapportée  par  Camus  et  Chiray  (1903), 
le  signe  d'Argyll-RoberIson  ne  faisait  son  apparition  que  pendant  les 
crises  gastriques,  et  depuis  lors  il  nous  a  été  donné  d'observer  un 
second  exemple  de  celle  particularité.  Il  s'agissait  encore  ici  d'un 
cas  de  tabès  préataxique  avec  crises  gastriques. 

Pour  étudier  le  réflexe  photomoteur  et  en  apprécier  exactement  l'in- 
tensité,il  est  nécessaired'avoirrecoursàdes  précautions  spéciales. Ace 
propos, Rochon-Duvigneaud  et  Heitz  (1905)  recommandent  la  pratique 
suivante.  L'examen  est  fait  dans  une  chambre  noire.  Une  lampe  à 
gaz  fournit  l'éclairage  ;  le  malade  est  séparé  d'elle  par  un  écran 
opaque.  Avant  de  commencer,  l'œil  àexaminer  reste  quelques  instants 
dans  l'obscurité  la  plus  complète,  puis  la  lumière  est  projetée  brus- 
quement au  moyen  d'un  miroir  ophtalmoscopique  concave.  L'œil 
non  examiné  reste  recouvert  par  la  main  du  malade  ou  d'un  aide.  En 
se  plaçant  dans  ces  conditions  et  en  pratiquant  l'examen  de  77  cas  de 
tabès,  ces  auteurs  sont  arrivés  aux  résultats  suivants  : 

«  1"  Dans  35  p.  100  des  cas  examinés,  la  pupille  tabétique  a  conservé 
un  certain  degré  de  contraction  réflexe  à  la  lumière  et  de  dilatation  à 
l'obscurité,  n'otïVant  ainsi  qu'un  signe  d'Argyll  incomplet.  Sur  l'en- 
semble, quatre  malades  peuvent  être  considérés  comme  n'ayant  pas 
cliniquement  le  signe  d'Argyll,  bien  que  leur  contraction  à  la  lumière 
ne  soit  pas  absolument  la  même  que  celle  d'un  sujet  non  tabétique. 

«  2°  30  p.  100  des  tabétiques  présentent  des  deux  côtés  et  13  p.  100 
d'un  seul  côté  une  diminution  ou  une  abolition  du  réflexe  de  con- 
traction à  la  convergence.  Ces  tabétiques  ont  perdu  toute  réaction 
lumineuse,  ils  ont  un  signe  d'Argyll  compliqué. 

«  3"  Le  myosis  s'accompagne  d'une  façon  régulière  d'un  signe 
d'Argyll  simple,  c'est-à-dire  que  la  contraction  à  la  convergence  est 
parfaite.  Dans  un  certain  nombre  de  cas  même,  il  subsiste  encore  un 
léger  degré  de  réaction  lumineuse.  On  rencontre  rarement  chez  les 
myotiques  l'atrophie  papillaire,  et,  plus  rarement  encore,  lophtal- 
moplégie  interne  ou  externe. 

«  4"  La  mydriase  s'accompagne  toujours  de  signe  d'Argyll  compli- 
<iué,  c'est-à-dire  que  la  contraction  à  la  convergence  ne  s'y  fait  pas 
ou  très  mal.  La  réaction  lumineuse  est  toujours  totalement  abolie. 
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Dans  un  certain  nombre  (Je  cas,  la  mydriase  est  sous  la  dépendance 
de  la  cécité. 

«  5°  Lorsque  la  mydriase  s'accompag^ne  d'une  conservation  de  la 
vue,  on  peut  rechercher,  en  tenant  compte  de  l'âge  et  de  la  réfrac- 
tion du  malade,  l'état  de  son  accommodation.  riénér;dement  on 
trouve  celle-ci  paralysée.  H  y  a  donc  une  ophtalmoplégic  inlorne 
totale,  portant  sur  le  sphincter  irien  et  le  muscle  ciliaire. 

«  6°  Dans  un  nombre  de  cas  restreint,  s'accompagnant  le  plus 
souvent  de  mydriase,  on  trouve  une  paralysie  du  réflexe  irien  à 
l'accommodation  et  à  la  convergence,  coïncidant  avec  une  accom- 
modation conservée.  La  cause  de  cette  perturbation  reste  inconnue.  » 

Le  signe  d'Argyll-Roberlson  a  une  très  grosse  vnleur  diagnostique, 
car,  dans  l'immense  majorité  des  cas,  on  ne  le  rencontre  que  dans  le 
tabès,  la  paralysie  générale  et  la  syphilis.  Mais  il  a  été  signalé  aussi 
dans  quelques  afï'ections  dont  les  rapports  avec  la  syphilis  n'ont 
pu  être  jusqu'ici  nettement  établis,  telles  que  la  névrite  interstitielle 
hypertrophique  de  Dejerine  et  Sottas,  et  on  l'a  même  observé  dans 
certains  cas  de  syringomyélie  unilatérale;  enfin  dans  certains  cas  de 
traumalisme  encéphalique  il  peut  se  rencontrer  (Guillain).  Au  j)oint 
de  vue  pratique,  ces  exceptions  ne  diminuent  en  rien  la  valeur  du 
signe  d'Argyll  qui  doit  toujours  faire  penser  à  la  paralysie  générale, 
au  tabès,  à  la  syphilis.  Babinski  en  fait  surtout  un  signe  de  syphilis. 
De  fait,  il  a  été  observé  chez  des  individus  atteints  de  syphilis  cérébro- 
spinale, qui ,  par  la  suite,  ne  sont  devenus  ni  labétiques  ni  paralytiques 
généraux;  il  est  néanmoins  incomparablement  plus  fréquent  dans 
ces  deux  groupes  de  malades. 

Réflexe  consensuel.  —  Chez  un  sujet  normal,  l'éclairage  d'un  œil 
produit  un  resserrement  marqué  de  la  pupille  correspondante  et  un 
resserrement  plus  faible  de  l'autre  pupille.  C'est  le  réflexe  consensuel. 

Chez  les  tabétiques,  le  réflexe  consensuel  disparaît  ordinairement 
en  môme  temps  que  le  réflexe  lumineux;  exceptionnellement  une 
pupille  insensible  à  l'éclairage  direct  peut  réagira  l'éclairage  de  la 
pupille  opposée  sensible  (Betcherew,  Pillz).  L'éclairage  d'une  pupille 
insensible  à  la  lumière  peut  |)rovoquer  la  contraction  réflexe  de  la 
pupille  opposée  sensible  (Bediich,  Pillz  . 

Réflexe  de  Galassi  ou  de  Weslphal-Pillz.  —  Ce  réflexe  consiste 
dans  le  rétrécissement  de  la  pupille  pendant  l'occlusion  des 
paupières.  Piltz  distingue  deux  phénomènes  : 

1°  Le  rétrécissement  des  pupilles  après  occlusion  énergique  des 
yeux,  celles-ci  étant  auparavant  moyennes  ou  dilatées; 

2°  Le  rétrécissement  de  la  pupille  pendant  l'ascension  du  globe 
oculaire  en  haut  et  en  dehors,  lorsque  le  sujet  en  expérience  essaie 
de  fermer  les  yeux,  tandis  qu'on  s'y  oj^pose  en  tenant  les  paupières 
écartées:  c'est  ce  phénomène  qui  aurait  été  déjà  décrit  par  ^^'andt, 
dalassi,  Giflbrd  et  Westphal. 
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Chez  70  tabétiques,  Pillz  a  trouvé  le  premier  phénomène  dans  la 
proportion  de  41  p.  100,  le  deuxième  dans  la  proportion  de 
43  p.  100.  D'après  Piltz,  le  resserrement  de  la  pupille,  obtenu  dans 
ces  conditions,  serait  une  contraction  synergétique  qui  accompagne 
la  contraction  de  l'orbiculaire  et  le  déplacement  en  haut  et  en 
dehors  du  globe  oculaire.  C'est  un  mouvement  physiologicpie  qui  est 
contre-balancé  chez  les  individus  normaux  par  la  tendance  à  la 
dilatation  de  la  pupille,  qui  se  manifeste  au  moment  de  l'occlusion 
palpébrale.  Sa  plus  grande  fréquence  chez  les  tabétiques  résulterait 
de  l'absence  du  réflexe  lumineux.  Le  phénomène  a  été  cependant 
observé,  malgré  la  conservation  du  réflexe  lumineux  :  il  y  aurait 
alors  exagération  de  la  même  réaction. 

Le  deuxième  phénomène  s'observe  plus  souvent  chez  les  individus 
normaux,  en  raison  du  plus  grand  effort  déployé. 

Réflexe  à  la  douleur.  —  Toute  excitation  douloureuse,  mais  plus 
spécialement  celle  des  membres  supérieurs,  produit  une  dihilation 
réflexe  de  la  pupille.  Chez  les  tabétiques,  cette  réaction  disparaît 
le  plus  souvent. 

Atrophie  de  Viris.  —  Le  regard  des  tal)étiques  a  une  expression 
spéciale  ;  il  est  généralement  atone.  Parmi  les  divers  facteurs  qui 
concourent  à  le  produire,  et  au  nombre  desquels  il  faut  compter 
l'absence  des  réflexes  lumineux,  Dupuy-Dutemps  accorde  une  place 
importante  à  une  modification  particulière  de  l'iris. 

L'iris  normal,  examiné  à  la  loupe,  est  parcouru  par  des  tractus 
en  relief:  dans  la  région  correspondant  au  sphincter,  ce  sont  des  plis 
radiés,  produits  par  plissement  ;  vers  la  périphérie,  ce  sont  des 
rides  circulaires.  La  membrane  est  toujours  plus  épaisse  dans  le 
voisinage  du  petit  cercle.  Dans  l'œil  tabélique,  on  observe  souvent  la 
disparition  des  tractus  et  l'amincissement  du  bord  pupillairo;  mais 
l'atrophie  n'atteint  jamais  un  degré  aussi  marqué  que  celle  des 
inflammations  graves  de  cette  membrane.  Elle  est  souvent  diffuse, 
mais  elle  reste  parfois  aussi  limitée  à  un  secteur  dont  la  superficie 
est  très  variable,  ou  bien  elle  est  discontinue  et  occupe  plusieurs 
secteurs.  Pareille  modification  de  l'iris  ne  se  voit  que  dans  le 
glaucome  chronique  ou  subaigu. 

D'après  Dupuy-Dutemps,  il  existe  des  rapports  certains  entre 
l'atrophie  de  l'iris  et  les  déformations  pupillaires  qui  accompagnent 
ou  précèdent  le  signe  d'Argyll.  L'atrophie  de  liris  suffirait  seule, 
sans  autre  exploration,  pour  affirmer  a  priori  l'absence  de  réaction 
lumineuse. 

Dans  quelc|ues  cas  de  tabès  où  l'atrophie  de  l'iris  était  limitée  à 
un  secteur  étroit,  la  partie  de  la  pupille  correspondante  était 
immobile  à  la  lumière.  Il  y  avait  signe  d'Argyll  partiel.  On  verra  plus 
loin,  à  propos  de  la  physiologie  pathologique,  les  iléductions  qu'en 
lire  cet  auteur. 
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Paralysies  oculaires.  —  Fakai.ysiks  des  muscles  des  yeux.  —  Les 
paralysies  oculaires  soiil  un  accident  (Véquenl  et  précoce  du  labes: 
elles  sont  rangées  par  la  |)lu  [)art  des  auteurs  parmi  les  symptômes  de  la 
période  préalaxique;  leur  fréquence  est  de  45  sur  94  d'après  Fournier, 
de  40  sur  100  d'après  Boyer  et  Moeli,  de  17  sur  44  d'après  Erb. 

Tous  les  muscles  des  yeux  peuvent  être  atteints  :  assez  souvent 
ces  paralysies  sont  dissociées,  c'est-à-dire  que  les  muscles  innervés 
par  un  môme  nerf  ne  sont  pas  tous  paralysés  et  que  des  muscles 

innervés  par  des  nerfs  dillé- 
rents  le  sont  simultanément. 
On  peut  observer  d'un  côté 
une  paralysie  de  la  sixième 
paire  (fig.  292)  et,  du  côté 
opposé,  une  paralysie  com- 
plète (fig.  293  et  294)  ou 
incomplète  de  la  troisième 
paire,  ou  bien  une  paralysie 
bilatéraledeia  sixièmepaire, 
ou  bienen<ore  une  paralysie 
bilatérale  incomplète  de  la 
troisième  paire  ne  frappant 
pasdesdeux  côtésles  mômes 
muscles.  On  peut  faire  toutes 
les  combinaisons  imagina- 
bles avec  les  muscles  des 
deux  yeux  et  se  rendre 
compte  ainsi  de  la  multi- 
plicité des  aspects  que  re- 
votent les  paralysies  ocu- 
laires chez  les  tabétiques.  Cependant  quelques  muscles  sont  plus 
souvent  pris  que  d'aulres,  et,  parmi  ceux-ci,  le  releveur  de  la  pau- 
pière supérieure  —  dans  ce  cas  il  y  a/î/os/s,  —  le  droit  externe  et  le 
droit  interne;  le  droit  inférieur  et  les  muscles  obliques  sont  plus 
rarement  atteints.  L'ophlalmoplégie  totale  est  assez  rare  :  on  observe 
alors  le  faciès  de  Hatcliinson  (fig.  29.')).  Le  malade  supplée  par  la  con- 
traction du  muscle  frontal  tUinsuftisance  du  releveur  delà  paupière. 
Ces  paralysies  se  manifestent  par  des  signes  fonctionnels  et 
physiques.  Les  premiers  consistent  en  diplopie,  en  sensation  de 
fatigue  ou  même  en  altérations  de  la  vision  :  les  images  sont 
déformées  ou  manquent  de  netteté.  Les  signes  physiques  varient 
avec  le  muscle  paralysé;  dans  la  paralysie  du  releveur  de  la  paupière 
supérieure,  c'est  le  ptosis  (fig.  293,  294i  :  le  malade  cherche  alors  à 
suppléer  à  son  ptosis  en  contractant  son  muscle  frontal,  d'oîi  éléva- 
tion du  sourcil  correspondant;  le  strabisme  interne  ou  externe, 
suivant  que  c'est  le  droit  externe    fig.  292)  ou  le  droit  interne  qui  est 


Fig:.  292.  —  Paralysie  de  la  sixième  i)aire 
j;auche  chez  un  tabétiquc  àgtide  qiiarante- 
se])t  ans  (Bicctre,  1S92). 
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paralysé.  Lorsque  les  deux  droits  externes  sont  simultanément 
paralysés,  le  strabisme  est  convergent  ;  il  est  divergent  dans  la  para- 
lysie desdeuxdroils  internes,  or.s.sof/e  dansla  paralysie  du  droit  interne 
d'un  côté  et  du  droit  externe  du  côté  opposé.  Le  strabisme  n'est  pas 
nécessairement  lié  à  la  diplopie,  et  celle-ci  n'apparaît  alors  que  dans 
les  limites  extrêmes  du  re£*^ard. 


Fig.  293.  —  Paralysie  de  la  troi^iJnn-  l'aire  droile  chez  un  tal)étique   (l?icèlrc,  1890). 


Les  paralysies  oculaires  n'entraînent  pas  le  môme  pronostic  suivant 
qu'elles  surviennent  au  début  du  tabès  ou  à  une  période  avancée. 
Les  paralysies  de  la  période  préalaxique  sont  généralement  des  para- 
lysies passagères,  durant  quelques  semaines  ou  quelques  mois,  puis 
disparaissant  tout  à  fait,  soit  spontanément,  soit  sous  l'inlluence  du 
traitement  électrique.  Les  paralysies  qui  surviennent  à  une  période 
plus  avancée  sont  plus  rarement  curables:  elles  s'atténuent  quelque- 
fois ou  disparaissent  incomplètement,  mais  souvent  aussi  elles  per- 
sistent indétiniment  et  sont  rebelles  à  tout  traitement.  La  tension 
inlra-oculaire  est  diminuée  (Berger,  .\damiick,  Abadie  et  Hocherj. 


570     DKJERINE  ET  THOMAS—  MALADIES  DE  LA  MOELLE  ÉPINJÈRE. 

Paralysie  faciale  ;  paralysie  bulbaire.  —  La  paralysie  de  la 
septième  paire  se  renconlie  |)arrois  dans  le  labes  et  présente  les 
caractères  ordinaires  de  la  paralysie  faciale  [)ériphérique.  D'autres 
fois  elle  est  plus  dissociée  ({ue  celte  dernière  et  porte  surtout  sur  le 
facial  inférieur.  Elle  peut  être  uni-  ou  bilatérale,  exister  à  l'état  isolé 
ou  s'accompagner  de  paralysies  d'autres  nerfs  crâniens.  On  peut  en 
effet  observer  dans  le  labes  des  phénomènes  de  parali/sie  bulbaire  : 


Fig'.  294.  —  Tahes  ariivo  à  un  degré  d"iiicoi^)rdinalion  niai'quce.  —  A  droite,  paralysie 
de  la  troisième  paire.  Le  malade  est  représenlc  rej;ardant  en  l'air  (Bicctre,  1890). 


paralysie  bilatérale  du  facial  inférieur,  de  la  langue,  des  masticateurs, 
du  voile  du  palais,  tout  à  lait  analogues  à  ceux  de  la  paralysie  labio- 
glosso-laryngée.  Dans  quelques  cas  les  muscles  des  yeux  sont 
simullanémcnt  pris.  Il  semble  (|ue  les  paralysies  multiples  des  nerfs 
crâniens  appartiennent  davantage  à  certaines  formes  de  labes  qui  se 
localisent  avec  une  élection  marquée  dans  le  domaine  des  nerfs 
crâniens,  soit  seulement  au  début,  soit  beaucoup  plus  longtemps.  11 
n'est  pas  rare  alors  d'observer  en  même  temps  des  troubles  de  la  sen- 
sibililé  de  la  face,  par  paralysie  de  la  branche  sensilive  du  tri- 
jumeau, et  des  troubles  du  goiM. 

Paralysie  du  trijumeau.    —  Les  anesthésies  de  la  face  jiar  para- 
lysie  de    la    branche   sensilive   du    Irijumeau   se   i"encontrent  assez. 
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fréquemment  :  il  n'en  est  pas  de  môme  de  la  paralysie  de  la  branche 
motrice  qui  est  plutôt  rare  (Schultze,  Chostek,  Pierre  Marie  et  A.  Léri). 
Elle  est  uni  ou  bilatérale,  complète  ou  incomplète  et  s'accompagne 
ordinairement  d'un  certain  degré  d'atrophie  des  muscles  mastica- 
teurs. —  Dans  la  paralysie  unilatérale,  il  existe  un  peu  d'asymétrie 
faciale,  due  à  l'atrophie  du  temporal  et  du  masséter,  qui  laissent  à 
leur  place  deux  fossettes  plus  ou  moins  profondes,  séparées  par 
l'apophyse  zygomatique,  devenue  elle-même  plus  saillante;  la 
mâchoire  est  légèrement 
abaissée  du  même  côté. 
Cette  asymétrie  s'accentue 
encore  quand  la  malade 
serre  les  dents.  Les  mouve- 
ments d'élévation,  d'abais- 
sement, de  diduction,  de 
propulsion  de  la  mâchoire 
sont  plus  ou  moins  limités 
du  côté  paralysé.  — Quand 
la  paralysie  est  bilatérale, 
les  apophyses  zygomati- 
ques  paraissent  plus  sail- 
lantes, surtout  chez  les 
sujets  maigres,  le  menton 
est  abaissé,  et  la  bouche 
reste  entr'ouverte  ;  l'orbi- 
culaire  des  lèvres  concourt 
seul  à  l'occlusion  de  la 
bouche.  Les  mouvements 
de  la  mâchoire  inférieure 
(élévation,  propulsion,  di- 
duction) sont,  suivant  le 
degré  de  la  paralysie,  affai- 
blis ou  même  nuls.  L'abais- 
sement est  lui-même  moins  énergique,  du  fait  de  la  paralysie  du 
mylohyoïdien  et  du  ventre  antérieur  du  digastrique.  Lorsque  la 
paralysie  est  totale,  la  mastication  est  rendue  très  difficile,  pour  ne 
pas  dire  impossible  :  par  la  contraction  des  muscles  sus  el  sous- 
hyoïdiens,  le  maxillaire  peut  néanmoins  se  déplacer  d'avant  en 
arrière  et  la  mastication  de  quelques  aliments  très  mous  peut  encore 
se  faire.  La  paralysie  de  la  branche  motrice  du  trijumeau  n'est  pa& 
fatalement  définitive  :  elle  est  susceptible  d'amélioration  et  de  gué- 
rison  complète.  Elle  est  rarement  isolée  et  se  rencontre  ordinaire- 
ment en  même  temps  que  d'aulres  paralysies  des  nerfs  crâniens,  en 
particulier  des  nerfs  oculo-moleurs  et  du  facial  (^Pieri-e  Marie  et 
A.  Léri,  Lamv,  Crouzon  et  Nathan). 


Fif>-.  295.  —  Ophtalmoplégic  tolalf  cxlernc  et 
interne  dans  le  labes.  —  Faciès  d'Hutcliinson. 
A  gauche  le  ptosis  est  incomplet.  Elévation 
des  sourcils  par  contraction  des  muscles 
frontaux.  Homme  de  quarante-neuf  ans  arrivé 
à  un  degré  moyen  d'incoordination  (Bicétre,. 
1890). 
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Ilcflexcs.  — Weslphal  a  indiqué  rimportance  de  l'abolition  du 
rédexe  palellaire  comme  signe  du  labos.  Elle  peut  èlre  considérée 
comme  constante,  à  moins  que  les  membres  supérieurs  ne  soient 
seuls  envahis  ou  qu'il  s'agisse  de  cas  —  très  rares  du  reste  —  dans 
lesquels  la  lésion  n'a  {)as  encore  atteint  la  /.one  radiculaire  des 
troisième  et  quatrième  paires  lombaires. 

Au  début  du  tabès,  les  réflexes  du  genou  peuvent  n'être  qu'alï'ai- 
blis  ;  il  est  exceptionnel  qu'ils  soient  exagérés.  Le  plus  souvent  ils 
sont  abolis  des  deux  côtés;  parfois  cependant,  et  pendant  un  temps 
plus  ou  moins  long,  l'abolition  peut  n'exister  que  d'un  seul  côté,  le 
réflexe  patellaire  étant  affaibli  ou  même  normal  de  l'autre  côté.  C'est 
là  du  reste  un  lait  rare. 

Chez  les  tabéliques  frappés  d'hémiplégie,  le  plus  souvent  le  réflexe 
patellaire  ne  revient  pas  du  côté  de  l'hémiplégie  ;  dans  quelques  cas, 
cependant,  ce  retour  a  été  signalé.  Dans  le  cas  de  sclérose  combinée 
—  tabès  ataxo-paraplégique  —  tantôt  le  réflexe  patellaire  est  normal 
ou  exagéré,  tantôt  il  est  aboli. 

Dans  les  cas  fort  rares  où  le  tabès  se  développe  chez  un  hémiplé- 
gique, on  peut  voir  au  début  du  labes  les  réflexes  tendineux  du 
membre  inférieur  abolis  et  ceux  du  membre  supérieur  exagérés. 

Ce  n'est  pas  seulement  le  réflexe  patellaire  qui  est  aboli  :  d'une 
façon  générale,  tous  les  réflexes  tendineux  sont  profondément  altérés, 
atîaiblis  ou  nuls. 

Aux  membres  inférieurs,  le  réflexe  du  tendon  d'Achille  fait  défaut, 
ou  il  est  afl'aibli  ;  plus  rarement  il  est  conservé;  parfois  il  esl  aboli 
alors  que  le  réflexe  rotulien  est  conservé,  et  inversement  (Babinski). 
Babinski  pense  que  les  cas  dans  lesquels  le  réflexe  du  tendon  d'Achille 
est  seul  affaibli  ou  aboli  sont  aussi  nombreux  que  ceux  où  la  |ierlur- 
bation  dans  les  réflexes  tendineux  ne  porte  que  surle  réflexe  rolulion. 

Aux  membres  supérieurs,  le  réflexe  des  radiaux  et  le  réflexe  olécra- 
nien  disparaissent  à  une  période  plus  avancée  du  labes,  du  moins 
lorsque  la  maladie  suit  son  évolution  la  plus  ordinaire,  c'est-à-dire 
une  marche  ascendante. 

Les  réflexes  cutanés  delà  plante  du  pied,  le  réflexe  bulbo-caverneux 
(Onanolï  ,  le  réflexe  crémastérien,  le  réflexe  anal  (Bossolimo),  le 
réflexe  cutané  abdominal,  le  réflexe  périoste  du  poignet,  le  réflexe 
massétérin,  le  réflexe  du  voile  du  palais  sont  profondément  troublés; 
ils  tendent  à  disparaître,  et  leur  disparition  a  lieu  ordinairement  de 
bas  en  haut,  depuis  les  membres  inférieurs  jusqu'aux  membres  supé- 
rieurs. Cependant,  d'une  manière  générale,  leur  altération  est  moins 
pré(!Oce  que  celle  des  réflexes  tendineux.  L'exagération  du  réflexe 
cutané  abdominal  et  du  rt'flexe  épigastrique  a  été  constatée  au  début 
du  tabès  i OstankolV,  Boscnblatti. 

Troubles  de  la  sonsihilité.  —  Ils  sont  de  deux  ordres  :  subjec- 
tifs et  objectifs,  ou  mieux  spontanés  et  provoqués. 


TABES.  34—573 

Troubles  spontanés.  —  Ils  consistent  en  des  sensations  diverses 
qui  peuvent  apparaître  dans  toutesles  parties  du  corps  :  les  membres, 
le  tronc,  la  tête,  les  organes. 

Aux  membres,  ce  sont  d'abord  des  sensations  de  fatigue,  de  cour- 
bature, de  brûlure,  de  piqûre,  d'engourdissement,  de  crampe  :  elles 
ne  sont  pas  propres  au  tabès.  Elles  varient  d'un  jour  à  l'autre  parleur 
nature,  leur  intensité,  leur  mode  d'apparition.  Elles  peuvent  exister 
seules  pendant  toute  la  durée  de  la  maladie,  mais  elles  sont  plus 
fréquentes  au  début;  elles  ont  parfois  une  certaine  fixité  quant  à  leur 
siège  ;  les  malades  les  rapportent  au  rhumatisme  et  elles  sont 
appelées  douleurs  rhumaloïdes.  Les  sensations  de  brûlure  sont  le 
plus  souvent  localisées  à  la  plante  du  pied  et  au  bord  cubital  de  la 
main. 

Beaucoup  plus  importantes  sont  les  sensations  décrites  sous  les 
noms  de  douleurs /a/?r//2c//2/es,  térëbrantes,  fulgurantes;  elles  sont 
beaucoup  plus  caractéristiques  que  les  précédentes,  bien  qu'elles  ne 
soient  pas  absolument  palhognomoniques  du  tabès,  contrairement  à 
ce  qu'avaient  affirmé  les  anciens  cliniciens. 

Les  douleurs  lancinantes  sont  caractérisées  par  la  brusquerie  de 
leur  apparition,  et  par  le  trajet  linéaire  quelles  parcourent  dans  un 
membre  en  le  traversant  rapidement  de  haut  en  bas;  lorsqu'elles 
arrivent  à  leur  terme,  elles  ont  déjà  cessée  leur  point  d'attaque. 

Les  douleurs  fulgurantes  sont  caractérisées  également  par  la  sou- 
daineté de  leur  début  et  par  leur  cessation  brusque  :  le  malade  les 
compare  à  une  décharge  électrique  extrêmement  puissante  ;  elles 
passent  avec  la  rapidité  d'un  éclair  à  travers  les  membres,  le  tronc, 
la  face,  le  crâne.  Elles  n'ont  lieu  qu'en  un  point  très  localisé  ;  comme 
les  douleurs  lancinantes,  elles  se  font  parfois  remarquer  par  la  fixité 
de  leur  siège  et  par  leur  disposition  symétrique,  lorsque  le  tabès, 
suivant  son  évolution  classique,  envahit  les  deux  membres  inférieurs 
à  la  fois;  cependant,  chez  quelques  sujets  elles  se  cantonnent  pen- 
dant un  certain  temps  dans  un  seul  membre  inférieur.  Ces  douleurs 
sont  rapportées  par  les  malades  à  la  profondeur  des  tissus  ;  elles 
s'accompagnent  de  crampes,  de  contractures,  de  secousses  muscu- 
laires, de  soubresauts,  surtout  dans  les  premiers  temps.  Intenses  et 
prolongées,  elles  laissent  à  leur  suite  un  sentiment  de  courbature  très 
accusé;  chez  certains  sujets  particulièrement  sensibles,  elles  peuvent 
provoquer  un  état  d'excitation  cérébrale  suivi  d'un  épuisement  très 
marqué,  ou  même  une  paraplégie  fiasque  complète  (Dejerine)  qui  se 
termine  par  la  guérison  en  quelques  semaines  et  qui  est  une  para- 
plégie par  épuisement  ou  par  inhibition.  Certains  malades  éprouvent 
aussi  des  sensations  extrêmement  pénibles  de  courbature,  sans  que 
celles-ci  soient  motivées  par  des  douleurs  fulgurantes  ou  par  des 
elïorls  répétés. 

Les  douleurs  lancinantes  et  fulgurantes  sont  prescjue  absolument 
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constantes  et  apparaissent  ordinairement  dès  le  début  de  la  maladie. 
Elles  sont  extrêmement  capricieuses  quant  à  leur  durée  et  à  leur  appa- 
rition :  certains  malades,  dont  le  tabès  a  mis  de  quinze  à  vingt  ans  à 
évoluer,  n'en  ont  soulTert  (pi'à  de  longs  intervalles;  chez  d'autres,  elles 
sont  d'une  ténacité  désespérante  et  il  ne  se  passe  pas  de  semaine  que 
le  malade  ne  s'en  plaigne.  Chez  quelques-uns  elles  cessent  plusieurs 
mois  pour  ne  réappaïaître  que  pendant  quelques  heures  ou  quelques 
jours,  sous  Corme  de  véritables  crises,  mais  alors  cest  sans  trêve,  lais- 
sant à  peine  quelques  instants  de  répit  ;  elles  s'exaspèrent  dès  que  le 
malade  se  met  au  lit;  —  certains  auteurs  ont  même  invocpié  celte 
exaspération  nocturne  à  l'appui  de  la  nature  syphilitique  du  labes. 
Mais  c'est  là  une  particularité  qui  est  commune  à  beaucoup  d'espèces 
de  douleurs.  Leur  réapparition  reste  le  plus  souvent  inexpliquée: 
pour  les  uns,  elle  serait  due  à  une  fatigue,  à  un  séjour  dans  un  en- 
droit humide  ;  pour  d'autres,  à  une  atTeclion  intercurrente.  Enfin 
quelques  malades  nient  en  avoir  éprouvé,  c'est  la  très  grande  excep- 
tion :  d'après  Leimbach,  on  les  rencontre  dans  la  proportion  de 
88,*25  p.  100.  Cette  statistique  nous  paraît  être  très  au-dessous  de  la 
réalité,  car,  sur  plusieurs  milliers  de  tabétiques  observés  par  l'un  de 
nous,  ce  n'est  que  dans  quelques  très  rares  cas  que  nous  avons  vu  les 
douleurs  fulgurantes  faire  défaut  au  début  de  l'aflection,  pour  appa- 
raître seulement  plus  tard.  Du  reste,  l'intensité  de  ces  douleurs  peut 
être  chez  certains  sujets  tellement  peu  accusée  que  ce  n'est  qu'en 
attirant  l'attention  du  malade  que  l'on  finit  par  savoir  qu'il  en  a 
ressenti,  mais  de  si  faibles  qu'il  n'y  a  pour  ainsi  dire  pas  fait 
-attention. 

Avec  l'abolition  du  réllexe  patellaire  et  le  signe  d'Argyll-Roberlson, 
les  douleurs  fulgurantes  constituent  un  des  signes  les  plus  précoces; 
-elles  peuvent  cependant  n'apparaître  qu'après  d'autres  symptômes 
du  tabès,  même  après  les  troubles  delà  sensibilité  cutanée  à  topogra- 
phie radiculaire,  mais  c'est  très  rare. 

L'intensité  des  douleurs  fulgurantes  dans  le  tabès  peut  du  reste 
être  variable  d'un  sujet  à  l'autre  :  il  y  a  là,  comme  pour  toute  espèce 
de  douleur,  une  question  d'équation  personnelle. 

Les  douleurs  lancinantes  ont  parfois  un  trajet  très  bien  délimité  : 
^ux  membres  inférieurs,  la  face  interne  des  cuisses  ;  aux  membres 
supérieurs,  la  face  interne  des  bras,  de  l'avant-bras,  le  petit  doigt  et 
l'annulaire;  elles  sont  très  comparables  aux  douleurs  occasionnées 
par  les  lésions  radiculaires,  telles  qu'on  les  observe  dans  les  afi'ections 
de  la  queue  de  cheval,  les  compressions  radiculaires  du  plexus 
brachial  et  les  radiculites  ;  elles  sont  cependant  d'ordinaire  plus 
symétriques  que  dans  ces  alTections.  Les  douleurs  fulgurantes  se 
rencontrent  également  dans  les  névrites  toxiques  et  infectieuses,  la 
névrite  alcoolique  en  particulier,  dans  certaines  sciatiques  et  dans  la 
goutte. 


TABES.  34-575 

Aux  membres  supérieurs  et  inférieurs,  les  douleurs  peuvent  se 
présenter  sous  un  autre  aspect:  le  membre  entier  ou  une  partie  de  ce 
membre  est  comme  serré  dans  un  lien  étroit,  ce  sont  les  douleurs 
constricJiues  ou  en  élan  ;  suivant  leur  localisation  au  niveau  des 
pieds,  des  genoux,  des  poignets,  on  leur  adonné  les  noms  de  douleurs 
en  brodeqnin,  en  Jarretière,  en  bracelet.  KiUes  sont  plus  rares  aux 
membres  supérieurs  (pi'aux  membres  inférieurs.  D'autres  fois  le  ma- 
lade les  compare  à  une  morsure,  à  un  clou  pénétrant  dans  les  tissus 
[douleurs  térébrantes) . 

Le  caractère  commun  à  toutes  ces  douleurs  est  d'apparaître 
spontanément,  de  ne  subir  aucune  exacerbation  par  le  tact  ou  la 
pression,  mais  de  laisser  parfois  à  leur  niveau  un  certain  degré 
d'hyperesthésie  cutanée,  passagère  du  reste. 

La  méralgie  pareslhésiquedu  fémoro-cutané  a  été  observée  comme 
symptôme  de  début  (Bucelli),  mais  il  ne  s'agit  pas  ici  de  la  véritable 
méralgie  paresthésique. 

Au  tronc,  les  douleurs  présentent  quelquefois  les  caractères  des 
douleurs  lancinantes  ou  fulgurantes;  le  plus  ordinairement  elles  sont 
constrictives  :  les  malades  se  sentent  comme  étoulîés  ou  pris 
dans  unétau,  ou  serrés  par  une  ceinture,  d'où  le  nom  de  douleurs 
en  ceinture. 

Ces  dernières  sont  souvent  permanentes. 

Les  douleurs  thoraciques  ne  sont  pas  distribuées  suivant  le  trajet 
d'un  nerf  intercostal  comme  dans  la  névralgie  intercostale  ;  elles 
suivent  un  trajet  moins  oblique,  elles  répondent  habituellement  à 
plusieurs  nerfs  intercostaux.  Elles  ne  sontquelquefois  qu'ébauchées; 
le  malade  a  l'illusion  d'un  poids  au  creux  épigastrique  ou  à  la  région 
précordiale,  poids  qui  entrave  la  respiration  ;  ou  bien  elles  sont 
contemporaines  ou  prémonitoires  de  crises  viscérales,  et  i)rincipale- 
ment  des  crises  gastriques. 

J'éte  et  cou.  — A  moins  qu'il  ne  s'agisse  de  labes  cervical  débutant 
parles  membres  supérieurs,  la  tète  n'est  atteinte  que  beaucoup  plus 
rarement  et  dans  les  dernières  périodes  de  la  maladie  :  ce  sont  des 
névralgies  rebelles  du  trijumeau  parfois  avec  tic  douloureux  de  la 
face,  des  douleurs  à  caractère  fulgurant  ou  lérébrant  ;  |)lus  fréquem- 
ment que  les  douleurs  des  membres,  elles  sont  unilatérales  ou  asymé- 
tri(|ues. 

Prurit.  —  iMilian  a  attiré  récemment  (1907)  l'attention  siu'  le  prurit 
qui  avait  été  déjà  signalé  par  Jacquet.  Il  peut  se  présenter  avec  ou 
sans  lichénitication.  Le  plus  souvent  il  se  localise  à  l'anus,  mais  il 
peut  également  se  localiser  sur  la  tète,  aux  régions  périorbitaire  et 
prétemporale,  sur  les  régions  lombaire  et  thoracique,  sur  la  région 
épigastriciue.  Contrairement  aux  autres  prurits,  il  est  localisé, 
natîecte  par  exemple  que  les  paupières  supérieures,  respectant  les 
paupières    inférieures.     Il    est  tenace  et  sujet  aux  jiaroxysmes  ;   il 
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coexiste  avec  les  Ironblcs  objecUfs  et  subjectifs  de  la  sensibilité 
propres  au  tabès. 

«  Il  présente  un  paroxysme  viscéral  dans  la  région  profonde 
correspondant  au  territoire  prurigineux,  tels  les  crises  gastriques 
et  le  prurit  préslomacal,  le  ténesme  vésical  et  le  prurit  périnéal.  •> 
(Milian.) 

Il  ne  se  rencontre  <|ue  dans  le  tabès  fruste,  et  par  cela  môme  c'est 
un  signe  avertisseur.  Les  réflexes  roluliens  sont  ordinairement 
exagérés;  c'esl  pourquoi  Milian  le  considère  comme  un  symptôme 
d'irritation  médullaire. 

Crises  viscérales.  —  La  plus  fréquente  et  la  mieux  connue  est  la 
crise  gasli-iqiie. 

Crise  gastrique.  —  Début  brusque,  douleurs  extrêmement  vives 
au  niveau  du  creux  épigastrique  avec  irradiations  vers  les  aines,  les 
flancs,  le  dos,  sensations  de  brûlure  ou  d'arrachement  et  de  déchire- 
ment, durée  variable,  tels  en  sont  les  principaux  caractères.  La  crise 
gastrique  n'est  pas  toujours  une  crise  purement  douloureuse:  les  signes 
somatiques  sont  très  fréquents.  Ce  sont  des  vomissements  répétés, 
se  produisant  quelquefois  à  l'insu  du  malade  ;  s'il  n'a  pas  la  force 
d'expulser  les  matières  régurgitées,  elles  retombent  dans  les  voies 
respiratoires  et  provoquent  de  violentes  crises  de  dyspnée  ;  ailleurs 
celles-ci  apparaissent  en  même  temps  que  les  crises  gastriques,  sans 
être  provoquées  par  elles;  elles  coïncident  habituellement  avec  une 
exacerbalion  des  douleurs  en  ceinture  ou  des  douleurs  thoraciques. 
Les  vomissements,  d'abord  alimentaires,  puis  muqueux  et  bilieux, 
sont  parfois  sanglants.  D'abondance  variable,  ils  reviennent  à  inter- 
valles espacés  après  un  repas;  puis  ils  se  rapprochent,  se  produisent 
sans  interruption,  deviennent  incoercibles,  l'estomac  ne  tolérant 
parfois  aucun  aliment  ni  boisson,  pas  même  la  glace.  Les  vomiluri- 
tions  à  vide  sont  très  douloureuses  et  s'accompagnent  souvent  de 
hoquets  et  d'éructations.  Le  mehena  n'est  pas  exceptionnel)  et  chez 
quelques  malades  le  sang  noir  réapparaît  dans  les  fèces  à  chaque 
crise  gastrique  (Ballet,  Pierre  Marie). 

Tantôt  les  crises  sont  uniquement  gastralgiques,  les  vomissements 
faisant  défaut;  tantôt  l'intolérance  gastrique  existe  presque  seulesans 
grandes  douleurs.  Habituellement  les  deux  symptômes  marchent  de 
pair.  La  crise  apparaît  ainsi  brusquement,  acquérant  parfois  une  vio- 
lence extrême  avec  angoisse,  tachycardie,  syncope  et  quelquefois 
diarrhée,  crampes,  algidité,  cyanose,  aphonie,  en  un  mot  état  cholé- 
ri  forme. 

Après  une  durée  de  deux  à  cpiinze  jours  ou  davantage,  la  crise 
cesse  brus<[ueinenl.  Après  une  i^ériode  d'amaigrissement  et  d'épui- 
sement qui  parfois  peuvent  être  très  intenses,  —  nous  avons  vu  des 
malades  diminuer  de  20,  30  livres  et  même  davantage  —  le  malade 
se  rétablit   en   général    très    vite,    parfois   tlu  jour  au    lendemain» 
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et  dans  l'intervalle  des  crises  les  fonctions  digestives  sont  nor- 
males. 

•  Pendant  lés  crises,  l'examen  du  chimisme  gastrique  décèle  l'exis- 
tence d'une  hypersécrétion  passagère  du  suc  gastrique  avec  hyper- 
acidité  chlorhydrique.  D'après  Babin,  on  trouve  souvent  aussi  de 
l'hypochlorhydrie. 

La  crise  gastrique  ne  s'observe  pas  chez  tous  les  tabétiques;  elle 
est  rarement  unique  et,  comme  les  douleurs  fulgurantes,  elle  reparaît 
habituellement  sous  la  forme  de  crises,  quelquefois  d'une  façon 
périodique,  puis  disparaît  pendant  plusieurs  mois  et  même  plusieurs 
années  pour  revenir  ensuite.  Au  début  de  l'alTection,  elles  tendent  à 
se  rapprocher,  plus  tard  elles  tendent  à  s'éloigner,  puis  à  disparaître, 
mais  il  n'y  a  rien  d'absolu  à  cet  égard.  Elles  appartiennent  souvent  à 
la  période  préataxique  et  peuvent  être  le  seul  symptôme  qui  engage 
le  malade  à  consulter.  Enfin  la  crise  peut  n'être  qu'ébauchée  ;  elle 
s'accuse  après  le  repas  :  le  malade  a  la  sensation  d'un  poids  au  creux 
épigastriqiie,  des  sensations  de  brûlure,  des  coliques,  des  douleurs 
thoraciques. 

Jean-Ch .  Roux  (1900)  distingue  deux  sortes  de  crises  gastriques  chez 
les  tabétiques.  L'une  est  indépendante  du  régime  alimentaire,  qui 
n'exerce  aucune  influence  sur  sa  fréquence  et  sa  durée:  elle  appa- 
raît et  disparaît  brusquement,  c'est  la  crise  classique,  c'est  un  phé- 
nomène d'origine  centrale,  analogue  aux  douleurs  fulgurantes. 
L'autre  est  intimement  liée  à  l'existence  d'un  état  dyspeptique  :  cet 
état  dyspeptique  est  occasionné  par  une  gastrite  médicamenteuse  ou 
alcoolique,  ou  bien  il  existe  longtemps  avant  que  les  premiers  sym- 
ptômes du  tabès  se  soient  manifestés.  Les  crises  gastriques  ont  alors  la 
même  cause  occasionnelle  que  les  paroxysmes  douloureux  au  cours 
des  dyspepsies  :  excès  alimentaires  croissants,  émotions  pénibles.  Chez 
les  femmes,  elles  apparaissent  souvent  au  moment  de  la  période  mens- 
truelle; un  régime  alimentaire  convenable  empêche  l'apparition 
d'une  crise  imminente,  diminue  le  nombre  et  l'intensité  des  crises 
et  peut  même  les  faire  disparaître.  On  peut  admettre  que  l'étal 
dyspeptique  exagère  seulement  la  fréquence  et  l'intensité  des  crises 
sans  les  créer  de  toutes  pièces,  ou  bien  que  le  malade,  ne  sentant 
pas  ou  ne  sentant  qu'assez  mal  l'irritation  de  son  estomac,  continue 
les  excès  alimentaires,  médicamenteux  ou  alcooliques,  jusqu'à  ce 
qu'il  se  produise  un  paroxysme  extrêmement  violent. 

En  dehors  de  l'amaigrissement  souvent  considérable,  énorme 
même  parfois,  qui  est  la  conséquence  de  la  crise  gastrique,  on  peut 
parfois  observer,  assez  rarement  toutefois,  des  tabétiques  qui  mai- 
grissent purement  et  simplement  parce  qu'ils  ont  perdu  lappétit 
pendant  un  temps  plus  ou  moins  long,  en  général  pendant  des  mois. 
C'est  là  une  forme  particulière  d'anorexie  qui  mérite  d'être  signalée. 

Lorsque  la  crise  gastrique  survient,  et  c'est  souvent  le  cas,  tout  à 
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lait  au  début  du  labes,  lorsfiue  les  signes  de  cette  alïection  doivent 
être  reciierciîés  minutieusement,  il  faut  être  prévenu  qu'elle  peut 
donner  le  change  à  un  observateur  non  prévenu  et  qu'elle  peut  faire 
songer  à  une  alïection  stomacale  douloureuse  :  gastralgie,  ulcère. 
Four  notre  part,  nous  sommes  convaincus  que  la  plupart  des  faits 
décrits  sous  le  nom  de  crises  gastriques  essentielles,  de  crises  de 
vomissements  périodif/ues,  ne  sont  autre  chose  que  des  crises  gas- 
triques chez  des  sujets  présentant  à  un  degré  minimum  les  symptômes 
du  tabès.  Il  importe  de  ne  pas  oublier,  et  c'est  là  un  fait  vers  lequel 
nous  aurons  à  revenir,  que  le  labes  fruste,  le  tabès  qui  doit  être 
recherché  avec  soin,  est  beaucoup  plus  fréquent  que  le  tabès  avec 
ataxie.  Il  faut  enfin  être  prévenu  de  ce  fait  que  les  crises  gastriques 
peuvent  précéder  de  plusieurs  années  l'apparition  des  douleurs  ful- 
gurantes. C'est  ainsi  que  chez  un  malade  observé  par  l'un  de  nous 
et  chez  lequel  les  crises  gastriques  avaient  commencé  quatre  ans 
après  l'infection,  les  douleurs  fulgurantes  ne  survinrent  que  quatre 
ans  et  demi  après  l'apparition  de  la  première  crise  gastrique. 

Après  la  crise  gastrique,  les  crises  viscérales  les  plus  fréquentes 
sont  la  crise  entéralgique,  la  crise  urinaire,  les  douleurs  testiculaires, 
les  douleurs  rénales,  les  crises  clitoridiennes,  les  crises  nasales. 

La  crise  e/î/era/^if/zR' (coliques  intestinales  des  labétiques  consiste 
en  coliques  très  douloureuses  avec  débâcles  diarrhéiques.  Elles  sur- 
viennent inopinément,  sans  cause  appréciable,  et  peuvent  précéder 
de  plusieurs  années  l'apparition  des  autres  signes  du  tabès.  Le 
lénesme  rectal  enfin  n'est  pas  rare  dans  cette  alïection.  La  crise 
urinaire  se  manifeste  par  des  douleurs  extrêmement  pénibles  dans 
l'urètre  au  moment  de  la  miction  ou  même  dans  les  intervalles,  par 
des  sensations  de  corps  étranger  occupant  l'urètre,  le  col  de  la 
vessie,  la  vessie  (cystalgie).  Les  douleurs  testiculaires  apparaissent 
sans  cause  et  sont  particulièrement  énervantes.  Les  douleurs  rénales 
rappellent,  par  leur  trajet,  leur  intensité,  leur  caractère,  celles  de  la 
colique  néphrétique.  Les  crises  clitoridiennes  seront  décrites  plus 
loin  (p.  598). 

Les  crises  nasales  du  tabès  peuvent  se  présenter  sous  différents 
types  :  sensorielles,  spasmodiques,  vaso-motrices  (Klippel  et  Lher- 
mitte).  Les  crises  sensorielles  sont  caractérisées  par  la  perception 
subite  d'odeurs  désagréables,  fétides  et  nauséabondes  que  les  malades 
comparent  à  colle  de  la  pourriture.  Les  crises  spasmodiques  consistent 
en  une  série  d'élernuements  très  fréquemment  répétés.  L'écoulement 
subit  d'une  grande  quantité  de  sérosité  nasale  est  le  signe  capital  de 
la  crise  vaso-motrice  ou  rliinorrhéi([ue.  Les  crises  nasales  peuvent 
être  un  des  accidents  précoces  du  tabès. 

Certains  labétiques  ont  leur  crise  viscérale  dans  un  organe  à 
l'exclusion  de  tous  les  autres. 

Les  crises  viscérales  ne  sont  pas  toujours  des  crises  douloureuses, 
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elles  n'atleignent  parfois  que  la  fonction  inhérente  à  l'organe;  la 
crise  laryngée  en  est  le  prototype. 

Troubles  objectifs  de  la  sensibilité.  —  Non  seulement  l'ataxique 
soulTre  de  douleurs  extrêmement  vives,  mais  il  se  plaint  également 
d'une  diminution  de  la  sensibilité. 

Elle  est  presque  toujours  plus  marquée  aux  membres  inférieurs 
qu'aux  membres  supérieurs.  Tout  d'abord  le  malade  perçoit  mal  la 
résistance  du  sol,  puis  il  ne  sent  plus  ses  jambes,  il  les  perd  dans 
le  lit  ;  lorsqu'il  saisit  un  objet  dans  sa  main,  il  le  sent  incomplètement. 
Plus  rarement  il  ne  connaît  plus  la  position  exacte  des  diverses 
régions  de  la  face  et  de  la  tête  :  //  a  le  masque  tabélique.  Un  exa- 
men méthodique  et  minutieux  des  différents  modes  de  la  sensibi- 
lité rend  très  bien  compte  de  ces  désordres  de  la  perception.  Cet 
examen  doit  porter  sur  la  sensibilité  superficielle  et  sur  la  sensibilité 
profonde. 

Sensibilité  superficielle.  —  La  topographie  des  troubles  de  la 
sensibilité  superficielle  n'est  pas  indifférente,  et  dans  la  très  grande 
majorité  des  cas,  principalement  ceux  de  tabès  au  début,  elle  se 
présente  avec  des  caractères  très  spéciaux  :  elle  ofîre  une  disposition 
radiciilaire,  ce  qui  se  comprend  aisément  lorsqu'on  compare  les 
symptômes  aux  lésions  anatomiques.  Cette  donnée  est  d'introduction 
récente  dans  la  nosologie  :  la  plupart  des  auteurs  contestaient,  en 
efïet,  qu'il  fût  possible  d'établir  des  règles  sur  la  répartition  des 
troubles  de  la  sensibilité  dans  l'ataxie  locomotrice  (Erb,  Stern, 
Binswanger),  et  il  était  admis  que  l'anesthésie  était  distribuée  par  îlots 
ou  par  plaques  de  forme  et  de  topographie  très  variables.  Cependant 
certaines  régions  étaient  reconnues  comme  plus  fréquemment  attein- 
tes (Oulmont)  ;  aux  membres  inférieurs,  la  face  interne  des  cuisses 
et  des  jambes,  la  plante  du  pied,  le  talon  ;  au  tronc,  les  zones  mam- 
maires, la  face  postérieure  des  épaules  et  des  fesses  ;  aux  membres 
supérieurs,  la  face  interne  du  bras  et  de  l'avant-bras,  le  petit  doigt 
et  l'annulaire;  à  la  tète,  les  joues  et  les  régions  sus-orbitaires. 

Hitzig  (1894)  a  démontré  que  la  distribution  de  l'anesthésie  tabé- 
tique  est  comparable  à  celle  que  l'on  observe  à  la  suite  de  la  section 
ou  de  la  compression  des  racines  postérieures. 

Ce  fait  a  été  depuis  maintes  fois  confirmé  [Laehr  (1895),  Patrick, 
Marinesco,  Dejerinej. 

La  topographie  radiculaire  des  troubles  sensitifs  cutanés  a  une 
grande  valeur  diagnosti({ue,  puisqu'elle  peut  précéder  tout  autre 
symptôme  du  tabès,  exister  par  conséquent  avant  l'apparition  des 
douleurs  fulgurantes  et  du  signe  d'Argyll-Robertson,  même  avant  la 
disparition  des  réflexes  patellaires  et  achilléens  ;  cependant  cette 
particularité  est  assez  rare,  et  ordinairement  les  troubles  de  la 
sensibilité  s'observent  en  même  temps  que  les  symptômes  précé- 
dents. 
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Ces  troubles  apparaissent  d'abord  dans  une  ré^ifion  déterminée  de 
la  peau  et  sont  lopograpiiiés  dans  le  domaine  des  deuxième,  troi- 
sième, quatrième,  cinquième,  sixième  racines  dorsales. 

lis  se  présentent  sous  forme  de  plaque  parfois  très  limitée,  de 
ceinture,  siégeant  sur  la  partie  antéro-supérieure  du  thorax  en  avant 
et  en  arrière,  et  comprenant  la  région  mammaire. 

Dans  la  période  préataxique,  Tanesthésie  se  propage  très  souvent 


Fig.  29G  et  29".  —  Tabès.  —  Anesthésie  cutanée  pour  les  divers  modes  de  la  sensibi- 
lité, sur  la  face  interne  des  bras  et  du  tronc,  chez  une  ataxique  de  trente-sept  ans. 
Le  début  de  la  maladie  remonte  à  quatre  ans,  lataxie  ne  s'est  manifestée  que 
depuis  un  an.  Actuellement,  myosis  avec  si;;?ne  dArfryll-Hobertson.  Signe  de 
Romberg,  signe  dj  A\'estphal.  Sensibilité  prol'onde  (sensdes  attitudes)  très  com- 
promise aux  membres  inférieurs,  intacte  aux  membres  supérieurs.  Ataxie  très 
marquée  pour  les  membres  inférieurs,  à  peine  ébauchée  pour  les  membres  supé- 
rieurs. Hypotonie  légère.  Pas  de  troubles  trophiques.  Douleurs  fulgurantes  dans 
les  membres  inférieurs.  Rétention  d'urine  incomplète  ^Salpctrière,  19UI). 

à  la  face  interne  du  bras  (huitième  cervicale  et  première  dorsale)  : 
elle  se  présente  sous  la  forme  d'une  bande  —  ijande  cubitale  — 
occupant  la  face  interne  du  bras  et  de  l'avant-bras  (fig.  296  et  297  ; 
beaucoup  plus  rarement  elle  occupe  la  face  externe  du  membre 
supérieur  (cinquième  et  sixième  cervicales)  (fig.  298  et  299).  A  cette 
période,  les  membres  inférieurs  sont  en  général  indemnes;  parfois 
cependant  la  peau  de  la  face  externe  ou  postérieure  des  jambes  ^cin- 
quième lombaire)  ou  celle  de  la  face  plantaire  (première  sacrée) 
présente  déjà  une  bande  anesthési(jue.  Dans  certains  cas  de  tabès 
au  début,  à  localisation  exceptionnelle,  —  tabès  du  cùne  terminal,  — 
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les  troubles  de  la  sensibilité  peuvent  être  limités  uniquement  au 
domaine  des  troisième  et  quatrième  sacrées  (région  fessière,  anus, 
périnée  et  organes  génitaux)  (fig.  300  à  301). 

Lorsque  le  tabétique  est  devenu  ataxique,  les  troubles  de  la  sensi- 
bilité dans  les  membres  inférieurs  sont  on  général  très  nets.  Les 
pieds  présentent  de  l'anesthésie  plantaire  et  dorsale  :  cette  dernière 
remonte  plus  ou  moins  haut  sur  la| face  externe  des  jambes  et  sur 


Fifï.  298  et  299.  —  Tabès  au  début  chez  un  homme  âgé  de  quarante-quatre  ans.  — 
Signe  d'Argyll-Robertson.  Signe  de  Westphal.  Signe  de  Romberg.  Pas  d'ataxie. 
Hypoesthésie  très  marquée  sur  la  face  externe  des  bras  et  des  avant-bras  pour 
les  divers  modes  de  la  sensibilité  cutanée  (tactile,  douloureuse,  thermique).  Deux 
plaques  d'hypoesthésie  sus-mammaire  (Salpétrière,  1900). 


la  partie  postérieure  des  cuisses.  Dans  certains  cas,  l'anesthésie 
occupe  en  outre  les  membres  inférieurs  et  le  tronc,  jusqu'au  niveau 
de  la  région  thoracique  supérieure. 

Lorsque  toutes  les  racines  d'un  membre  sont  prises,  on  constate 
souvent  qu'elles  le  sont  inégalement,  car  les  zones  d'aneslhésie 
varient  d'intensité  suivant  le  territoire  cutané  de  telle  ou  telle  racine. 

Lorsque  le  tabès  envahit  la  région  cervicale  supérieure,  la  topo- 
graphie de  l'anesthésie  sur  le  cou,  la  nuque  et  le  crâne  est  très  nette- 
ment radiculaire  :  lorsque  le  nerf  trijumeau  est  lésé,  la  topographie 
de  l'anesthésie  se  confond  avec  le  territoire  cutané  innervé  par  ce 
nerf  et  est  de  mémo  radiculaire.  La  sensibilité  de  la  cornée,  de  la 
conjonctive,  de  la  peau  des  paupières,  du  pourtour  de  l'œil  est  très 
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diminuée,  le  réflexe  conjonclival  est  aboli,  les  globes  oculaires  sont 
insensibles  à  la  pression  (Abadie,  Rocher,  Berger  .  Dans  certains 
cas,   rares    du  reste,  les    malades  ne   se  rendent  pas  compte  s'ils 


Fi}î.  300  et  301.  — Tabès  du  cône  terminaL  —  Topographie  radiculaire  des  troubles 
de  la  sensibilité  —  tactile,  douloureuse  et  thermique.  —  Ce  cas  a  trait  à  une 
femme  de  quarante-neuf  ans.  Déliut  de  l'afTection,  en  1895,  par  des  troubles 
sphinctériens  et  des  douleurs  fulgurantes  dans  les  membres  infériem-s.  Pendant 
dix-huit  mois,  incontinence  d'urine  et  des  matières  et  perte  complète  de  la  sen- 
sation du  contact  du  pénis  pendant  le  coït.  Ce  dernier  symptôme  a  aujourd'hui 
disparu,  mais  souvent  il  se  produit  encore  de  l'incontinence  d'urine  et  des  ma- 
tières. Réflexes  patellaire  et  achilléen  du  côté  droit  conservés,  mais  faibles. 
A  gauche,  abolition  de  ces  réflexes.  Réflexes  olécraniens  abolis.  Réflexe  cutané 
plantaire  normal.  Léger  ptosis,  plus  accusé  à  droite  qu'à  gauche.  Myosis  intense 
avec  signe  d'Argyll-Robertson.  Station  debout  sur  une  seule  jambe  impossible. 
La  marche  pendant  l'occlusion  des  yeux  est  très  difficile  et  normale  les  yeux 
ouverts.  Musculature  des  membres  inférieurs  normale  comme  volume  et  comme 
force.  Paralysie  en  adduction  de  la  corde  vocale  gauche,  datant  seulement 
d'un  an.  Ici  les  troubles  de  la  sensibilité  sont  très  nettement  limités  au 
domaine  des  3"  et  4"  racines  sacrées  —  fesses,  périnée,  anus,  organes  génitaux  — 
et  sont  un  peu  plus  intenses  à  droite  qu'à  gauche.  Aux  membres  supérieurs 
ils  sont  limités  à  une  partie  du  domaine  des  1'^,  2«  et  3*  racines  dorsales,  mais 
ils  n'ont  apparu  que  quatre  ans  après  ceux  des  3^  et  4«  racines  sacrées  (Salpc- 
trière,  1900).  La  première  partie  de  cette  observation  a  été  publiée  dans  la  thèse 
d'lN(;ELR.\Ns,  Étude  clinique  des  formes  anormales  du  tabès  dorsalis.  Paris,  1897, 
obs.  XLIIl,  p.  101.  Le  diagnostic  a  été  depuis  confirmé  par  l'autopsie. 


ont  la  tète  couverte  ou  non.  C'est  ainsi  que  nous  connaissons  un  col- 
lègue à  la  période  préataxique  depuis  trente  ans  qui,  en  automobile, 
ne  se  rend  pas  compte  lorsque  le  vent  lui  enlève  son  chapeau. 

Les  zones  d'anesthésie  tactile    des  tabétiques  sont    parfois  [>lus 
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étendues  que  les  zones  correspondantes  d'aneslhésie  douloureuse  ou 
thermique;  d'autres  fois,  c'est  le  contraire.  Enfin  les  zones  anesthé, 
siques  sont  parfois  entourées  de  zones  hyperesthésiques  pour  le  tact- 
la  douleur,  la  température  :  un  léger  frottement  produit  quelquefois 
de  l'hyperesthésie  douloureuse  sur  une  zone  anesthésique. 

Dans  certains  cas,  assez  rares  du  reste,  ces  zones  d'hypereslhésie 
peuvent  être  très  étendues  et  occuper  une  grande  partie  de  la  peau 
du  thorax  en  avant  et  en  arrière,  ou  bien  la  peau  d'un  ou  des  deux 
membres  inférieurs.  Chez  ces  malades,  le  contact  des  vêtements  — 
chemise,  caleçon  —  est  extrêmement  pénible  et  produit  chez  quel- 
ques-uns une  véritable  torture.  Chez  certains  sujets,  cetle  hyper- 
esthésie  pour  les  excitations  faibles  s'accompagne  dun  certain  degré 
d'anesthésie  avec  relard  dans  la  transmission  pour  les  impressions 
douloureuses.  Ces  phénomènes  se  rencontrent  aussi  bien  dans  la 
période  préataxique  du  tabès  que  dans  le  tabès  avancé. 

L'anesthésie  segmenlaire  vraie  ne  s'observe  que  dans  les  cas 
d'association  de  tabès  et  d'hystérie:  et  il  est  plus  que  vraisemblable 
que  c'est  à  cette  association  que  sont  dues  les  anesthésies  en  brode- 
quin, en  chaussette,  eu  bas,  en  bracelet  citées  par  plusieurs  auteurs. 
D'autres  fois  l'anesthésie  segmentaire  n'existe  qu'en  apparence,  caries 
territoires  radiculaires,  bien  qu'étant  tous  pris,  le  sont  à  dos  degrés 
différents  les  uns  des  autres,  et  les  limites  supérieures  et  inférieures 
sont  toujours  radiculaires.  Ici,  ainsi  que  nous  l'avons  déjà  fait  remar- 
quer à  propos  de  la  syringomyélie,  on  se  trouve  en  présence  d'anes- 
thésie à  topographie  pseudo-segmentaire. 

Les  anesthésies  tabétiques  ne  doivent  pas  être  mises  uniquement 
sur  le  compte  des  lésions  radiculaires,  car  les  nerfs  cutanés  sont 
constamment  dégénérés;  mais,  en  présence  d'anesthésies  à  topogra- 
phie radiculaire  aussi  nette,  on  est  obligé  d'admettre  que  les  lésions 
des  nerfs  cutanés  sont  habituellement  proportionnelles  à  celles  des 
racines  correspondantes. 

Tous  les  modes  de  la  sensibilité  sont  plus  ou  moins  touchés;  les 
altérations  de  la  sensibilité  à  la  douleur  sont  habituellement  plus 
jirécoccs  et  plus  intenses  ([ue  les  altérations  de  la  sensibilité  tactile 
ou  thermique;  la  diminution  ou  la  disparition  de  la  sensibilité  ther- 
mique est  la  dernière  en  date.  Dans  des  cas  assez  rares,  la  sensibilité 
tactile  peut  être  normale  ou  à  peu  près  et  on  peut,  partant,  observer 
à  l'état  presque  pur  le  phénomène  de  la  dissociation  syringo- 
myélique. 

Les  désordres  de  la  sensibilité  tactile  comprennent  :  1°  La  dimi- 
niilion  progressive  des  sensalions  tacliles\  là  où  normalement  l'appli- 
cation de  la  pointe  d'un  pinceau  suffit  pour  provoquer  une  sensation, 
il  faut  la  promener  sur  une  certaine  étendue  et  provoquer  une  sorte 
de  chalouillement  ;  d'autres  fois,  pour  que  la  sensation  soit  perçue,  la 
pression  de  la  peau  doit  être  ()lus  forte  qu'à  l'étal  normal  et  prolongée; 
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à  une  période  avancée,  la  sensibilité  tactile  est  complètement  abolie. 

'1°  Les  cercles  de  sensations  de  Weher  s'élargissent  de  plus  en  plus, 
c'est-à-dire  que, pour  qu'une  double  sensation  soit  perçue, il  faut  écarter 
davantage  les  deux  pointes  du  compas;  mais  ces  deux  ordres  de 
phénomènes  ne  marchent  pas  forcément  ensemble.  On  peut  en  effet 
observer  un  élargissement  considérable  des  cercles  de  Weber,  dans 
des  cas  où  la  sensibilité  tactile  est  très  peu  altérée. 

3°  Des  erreurs  de  localisation  :  le  malade  rapporte  la  sensation  à 
une  autre  région  cutanée  que  celle  qui  a  été  impressionnée,  et  la  trans- 
position a  lieu  le  plus  souvent  de  bas  en  haut;ces  erreurs  de  locali- 
sation peuvent  être  considérables.  Exceptionnellement  la  sensation 
est  perçue  sur  l'autre  membre  :  c'est  de  Yallochirie.  Les  troubles 
observés  sont  d'ailleurs  qualitativement  et  quantitativement  d'une 
variabilité  assez  grande;  l'excitation  doit  être  chez  quelques  malades 
ré[>étée  plusieurs  fois  et  au  même  endroit  avant  d  être  perçue  :  il  y  a  là 
comme  une  sorte  à" addition  latente  ou  de  sommation  des  excitations. 

A°  La  sensibilité  électrique  cutanée  subit  les  mêmes  altérations  que 
la  sensibilité  tactile  ;  il  peut  exister  cependant  des  modifications  telles 
que  la  sensibilité  électrique  indifférente  persiste  seule,  et  ne  se  trans- 
forme pas  en  sensation  douloureuse  par  l'augmentation  du  courant. 

Les  altérations  de  la  sensibilité  à  la  douleur  ou  à  la  piqûre  sont 
d'ordres  divers.  Quantitativement,  on  peut  observer  tous  les  degrés 
depuis  la  diminution  simple  jusqu'à  la  disparition  complète.  Au  début, 
par  contre,  il  existe  souvent  une  exaltation  de  la  sensation  qui  coïncide 
avec  un  retard  pouvant  mesurer  plusieurs  secondes  —  retard  arec 
hi/peresthésie  —  :  le  retard  est  d'autant  plus  considérable  que  l'exa- 
men porte  sur  un  segment  du  membre  plus  éloigné  de  la  racine  du 
membre.  11  peut  n'exister  que  pour  la  douleur  :  une  piqûre  d'épingle, 
un  pincement  de  la  peau,  produisent  d'abord  une  sensation  de  contact 
et,  quelques  secondes  après,  une  sensation  douloureuse  souvent  très 
vive.  Qualitativement,  il  y  a  erreur  sur  la  nature  de  la  sensation  :  la 
sensation  de  piqûre  est  suivie  d'une  sensation  de  chaud  ou  de  froid; 
ou  bien  une  seule  excitation  est  suivie  de  plusieurs  sensations  dou- 
loureuses; il  y  a  rappel  de  sensations.  Comme  pour  la  sensibilité  au 
tact,  l'erreur  de  localisation  est  fréquente.  D'une  manière  générale, 
l'analgésie  absolue  est  assez  rare  dans  le  tabès  à  toutes  ses  périodes; 
le  plus  souvent,  c'est  le  retard  avec  ou  sans  hyperesthésie  qui  est 
observé. 

La  sensibilité  à  ta  température  est  prise  plus  tardivement  et  avec 
une  moindre  intensité  :  de  sorte  que,  pour  quelques  auteurs,  il  exis- 
terait une  véritable  dissociation  de  la  sensibilité;  on  a  même  constaté, 
<lans  certains  cas,  la  dissociation  syringomyélique.  Tandis  qu'à  une 
période  avancée  du  tabès  la  sensibilité  au  chaud  est  diminuée,  puis 
abolie,  il  existe  assez  souvent  une  hyperesthésie  au  froid  très  mani- 
feste (Vulpian),  Comme  pour  la  sensibilité  à  la  douleur,  la  sensibilité 
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à  la  température   est  sujette  aux  retards  de  sensation,  aux  erreurs 
de  localisation,  etc. 

Lorsque  tous  les  modes  de  la  sensibilité  sont  atteints,  ils  se  superr 
posent  les  uns  aux  autres,  et  occupent  les  mêmes  territoires  cutanés. 
Cependant  les  troubles  de  la  sensibilité  cutanée  ne  marchent  pas 
toujours  de  pair  avec  les  troubles  de  la  sensibilité  profonde  :  il  est 
assez  fréquent  d'observer  une  perle  de  la  notion  de  position  des 
membres  sans  que  la  peau  des  régions  correspondantes  soit  anes- 
thésiée;  ou  bien  c'est  l'inverse  :  la  sensibilité  cutanée  est  très  altérée, 
mais  le  sens  des  attitudes  persiste. 

Sensibilité  profonde.  —  Sensibilité  a  la  pression.  —  Barestiiésie. 
—  Le  sens  de  la  pression  est  très  souvent  altéré  dans  le  tabes,  et  cela  à 
des  degrés  variables,  le  malade  étant  plus  ou  moins  incapable  de  perce- 
voir le  degré  de  pression  exercée  sur  sa  peau  ou  le  poids  des  objets 
qui  y  sont  appliqués.  Les  expériences  de  H.  Hcad  sur  la  sensibilité 
cutanée  que  nous  avons  exposées  dans  la  partie  sémiologique  de  cet 
ouvrage  expliquent  le  fait  suivant  observé  fréquemment  chez  les 
tabétiques,  à  savoir  que  :  alors  (jue  les  excitations  tactiles  sont 
impuissantes  à  produire  une  sensation,  la  pression  de  la  peau  au 
même  niveau  peut  encore  être  perçue,  mais  incomplètement;  elle 
donne  l'illusion  d'un  simple  contact.  Dans  ce  cas,  ce  ne  sont 
pas  seulement  les  terminaisons  nerveuses  de  la  peau  qui  ont  été 
impressionnées,  mais  celles  des  organes  sous-jacenls  :  tissu  cellu- 
laire, aponévroses,  troncs  nerveux,  tendons,  voire  même  les  articu- 
lations et  les  os.  Chez  l'ataxique,  la  sensibilité  de  tous  ces  organes 
estémoussée;  enfin  le  sens  dit /?H/sc«/rt;'/'e  est  profondément  altéré.  Ce 
fait  se  conçoit  fort  bien,  si  on  remarque  que  ce  sens,  par  lequel  nous 
apprécions  l'étendue  et  la  puissance  des  mouvements  de  notre  corps, 
n'a  pas  ses  origines  périphériques  dans  un  organe  spécial  :  les 
muscles,  et  qu'il  ne  s'agit  pas  en  réalité  d'un  sens,  mais  d'une  résul- 
tante à  laquelle  concourent  des  sensations  d'ordres  divers  :  sous- 
cutanées,  articulaires,  ligamenteuses,  peut-être  même  muscu- 
laires, si  tant  est  que  les  muscles  aient  des  nerfs  sensitifs,  question 
encore  controversée.  Aussi,  sans  s'attarder  à  une  discussion  qui  ne 
serait  pas  à  sa  place  ici,  il  suffit  de  rappeler  les  expériences  qui, 
suivant  l'usage,  sont  faites  dans  le  but  d'explorer  le  sens  muscu- 
laire, et  d'exposer  les  résultats  obtenus  chez  les  ataxiques.  On 
recherchera  successivement  l'élat  des  perceptions  nécessaires  au 
fonctionnement  régulier  du  sens  dit  musculaire;  ce  sont  : 

1"  La  notion  de  position  ou  notion  du  mouvement  passif; 

2°  La  notion  du  mouvement  actif; 

3°  La  notion  de  la  résistance. 

1°  Xolion  de  posilion.  —  .\près  l'occlusion  des  yeux  du  malade,  un 
membre  (le  supérieur  ou  l'inférieur)  ou  un  segment  (un  doigt, 
ou  la  main  ou  l'avant-bras)  esl  placé  dans  une  certaine  attitude,  (pie 
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le  malade  doit  reproduire  avec  le  membre  du  côté  opposé.  Tandis 
que,  chez  le  sujet  normal,  la  reproduction  est  sensiblement  la  même, 
chez  l'ataxique  elle  est  imparfaite  ou  nulle;  elle  peut  être  mesurée 
par  la  dilïerence  d'angle.  Comme,  chez  l'ataxique,  les  deux  membres 
sont  le  plus  souvent  atteints  des  mêmes  troubles  de  sensibilité  et  de 
coordination,  par  cela  même  la  reproduction  de  l'altitude  est  rendue 
très  difficile,  et  ce  procédé  n'est  pas  exempt  de  critiques.  Il  est 
peut-être  préférable,  une  fois  que  l'attitude  est  déterminée,  d'ouvrir 
les  yeux  du  malade  et  de  lui  demander  si  la  position  qu'occupe  son 
membre  est  bien  telle  qu'il  se  la  représentait  les  yeux  fermés.  On 
peut  demander  encore  au  malade  de  décrire  l'altitude:  le  résultat 
est  le  même  chez  l'ataxique,  la  notion  de  position  est  extrêmement 
altérée;  à  une  période  avancée  de  la  maladie,  il  n'a  plus  conscience 
de  l'attitude  de  ses  membres  :  n'avoue-l-il  pas,  du  reste,  qu'il  perd 
ses  jambes  dans  le  lit? 

Nous  employons  aussi  un  autre  procédé  qui  dorme  encore  de 
meilleurs  résultats,  lorsque  le  sens  dit  musculaire  est  encore  peu 
touché,  et  qui  permet  de  saisir  des  altérations  encore  très  légères  de 
ce  sens.  Le  malade  ayant  les  yeux  fermés  au  moyen  d'un  bandeau, 
on  recherche  s'il  se  rend  compte  des  mouvements  imprimés  à  ses 
doigts  et  à  ses  orteils.  Pour  cela,  on  fixe  solidement,  à  l'aide  de  la 
main  gauche,  la  main  ou  le  pied  du  malade  et,  avec  la  main  droite, 
on  déplace  lentement  et  sans  faire  de  traction  un  doigt  ou  un  orteil. 
On  demande  ensuite  au  sujet  d'indiquer  de  vive  voix  dans  quelle 
direction  s'effectue  le  déplacement,  et  on  peut  ainsi  noter  à  quelle 
ouverture  d'angle  il  faut  arriver  pour  que  le  déplacement  soit  perçu. 

Dans  les  cas  de  tabès  avancé,  il  n'est  pas  rare  de  constater  qu'aucun 
déplacement  des  orteils,  des  doigts,  parfois  même  du  poignet  ou  du 
cou-de-pied  n'est  perçu. 

2°  Motion  du  mouvement  actif.  —  Elle  correspondrait  à  la  sensibilité 
musculaire  proprement  dite;  mais  il  n'est  pas  démontré  que  la  con- 
traction musculaire  développe  des  impressions  qui  naissent  dans 
le  muscle  et  qui  lui  soient  propres,  pas  plus  qu'il  n'est  démontré 
d'une  façon  péremploire  qu'il  existe  des  nerfs  musculaires  sensitifs. 
Tout  ce  qu'on  peut  dire,  c'est  que,  chez  l'ataxique,  la  contraction 
produite  par  les  courants  électriques  n'est  pas  perçue  par  tous  les 
groupes  musculaires  ou  que  la  perception  exige  une  intensité  de 
courant  plus  élevée  que  chez  un  individu  normal. 

3°  Aotion  de  la  résistance.  —  Elle  est  également  très  altérée.  Cette 
expérience  se  fait  en  suspendant  à  la  région  explorée  des  objets  de 
poids  différent;  pour  les  membres  supérieurs,  on  peut  faire  l'expé- 
rience en  plaçant  les  objets  dans  la  main  :  le  malade  est  incapable 
d'en  apprécier  la  valeur  ou  les  différences. 

Sensmulité  articulaire.  —  Il  n'existe  pas  de  procédé  qui  permette 
d'étudier  isolément  la  sensibilité  articulaire;  mais  il  est  vraisemblable 
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que  ce  mode  de  sensibilité  est  altéré  lorsque  la  perception  de  la 
notion  de  position,  des  mouvements  actifs  et  passifs,  ainsi  que  de  la 
résistance,  est  troublée  ou  abolie. 

La  sensibilité  tendineuse  est  altérée  :  dans  80  p.  100  des  cas,  la 
compression  du  tendon  d'Achille  serait  indolente,  alors  qu'à  l'état 
normal  elle  détermine  une  sensation  très  désagréable  f  Abadie). 

Sensibilité  osseuse  ou  vibratoire.  —  Elle  peut  être  explorée  en  appli- 
quant le  pied  d'un  diapason  en  vibration  sur  un  os  facilement  acces- 
sible (Egger)  (1899).  Chez  l'individu  normal,  la  transmission  des 
vibrations  est  toujours  perçue.  Dans  le  tabès,  on  constate  ordinaire- 
ment une  anesthésie  osseuse  des  extrémités  inférieures,  remontant 
même  dans  certains  cas  jusqu'au  niveau  de  la  ceinture  pelvienne  et 
des  côtes  supérieures;  ailleurs,  elle  est  presque  totale  ;  ou  bien  l'anes- 
thésie  osseuse  suit  une  marche  descendante,  débutant  dans  la  cein- 
ture pelvienne.  Il  y  a  le  plus  souvent  coïncidence  avec  la  perte  de 
la  notion  des  attitudes,  mais  ce  n'est  pas  fatal. 

Le  sens  sléréognostiqiie  ou  mieux  la  perception  tactile  de  lespace, 
par  laquelle  sont  appréciées,  les  yeux  étant  fermés,  la  forme  et  la  cor- 
poralité  des  objets,  n'est  pas  en  réalité  un  sens  spécial,  mais,  comme 
le  sens  dit  musculaire,  il  résulte  d'une  association  de  sensations  de 
nature  différente  :  il  est  touché  au  prorata  de  leurs  altérations  et  par 
conséquent  fréquemment  altéré  ou  même  aboli  dans  le  tabès.  11  est 
fonction  surtout  des  divers  modes  de  sensil)ilité  profonde,  ainsi  que 
le  prouve  l'examen  des  tabétiques  qui,  à  part  l'agrandissement  des 
cercles  de  Weber,  ont  conservé  presque  intacte  la  sensibilité  tactile  et 
sont  cependant  incapables  de  reconnaître  les  objets  parla  palpation. 

Celte  altération  du  sens  stéréognostique  alï'ecte  assez  souvent  une 
topographie  radiculaire.  C'est  ainsi  par  exemple  que  lorsque  les  alté- 
rations de  la  sensibilité  s'étendent  aux  membres  supérieurs  elles  se 
cantonnent  d'abord  et  pendant  un  temps  plus  ou  moins  long  dans  le 
domaine  de  la  huitième  cervicale  et  de  la  première  dorsale.  Or,  chez 
ces  malades  il  est  fréquent  de  constater  le  phénomène  suivant  :  ils 
ne  reconnaissent  pas  la  forme  d'un  objet  qu'ils  palpent  avec  les  trois 
derniers  doigts  et  la  moitié  interne  de  la  paume  de  la  main,  tandis 
que  l'objet  est  reconnu  et  identifié  quand  on  leur  place  l'objet  entre 
le  pouce,  l'index  et  la  partie  externe  de  la  paume  de  la  main.  C'est  là 
une  particularité  que  nous  avons  été  à  même  de  constater  plusieurs 
fois. 

Sensibilité  des  troncs  nerveux.  —  La  pression  des  troncs  nerveux 
ne  détermine  plus  de  sensation  douloureuse  ;  la  pression  du  nerf 
cubital  (Biernaki)  dans  la  gouttière  épitrochléenne  n'est  plus  suivie 
de  sensation  de  fourmillements  dans  les  doigts  ;  de  même,  la  pres- 
sion du  scialique  poplité  externe  au  niveau  de  la  tête  du  péroné  ne 
s'accompagne  d'aucune  sensation  (Bechterew). 

Comme  conséquence  des  modifications  survenues  dans  ces  dilTé- 
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renls  modes  Ae  la  sensibilité,  la  sensation  de   fatigue  fait  souvent 
défaut  chez  les  tabéliqucs. 

SENsiniLiTiî  VISCÉRALE.  —  Au  début  du  tabès,  un  certain  nombre 
d'organes  deviennent  parfois  douloureux  à  la  pression  ;  la  sensation 
douloureuse  semble  môme  y  acquérir  une  intensité  et  un  caractère 
spéciaux  ftcsticule,  mamelle).  Aune  période  plus  avancée,  Thyperes- 
thésie  fait  place  à  l'hypoesthésie,  puis  à  l'ancsthésie  :  on  a  signalé 
l'anesthésie  vésicale,  urétrale,  rectale,  les  anesthésies  testiculaires, 
mammaires,  l'analgésie  trachéale. 

Troubles  de  la  sensirilité  testiculaibe  (Pitres,  Rivière,  Bilot  et 
Sabrazès).  —  On  observe  une  analgésie  complète  des  testicules  à 
la  pression  à  peu  près  sur  la  moitié  des  tabéli({ues,  et  sur  ceux  de 
l'autre  moitié  on  rencontre  une  diminution  de  la  sensibilité  normale 
dans  60  p.  100  des  cas.  Il  n'est  pas  rare  de  constater  une  anesthésie 
plus  ou  moins  prononcée  du  scrotum  et  de  la  verge  Elle  est  accom- 
pagnée souvent  d'absence  d'érection  et  d'anaphrodisie,  parfois  aussi 
d'atrophie  testiculaire.  L'anesthésie  testiculaire  n'est  qvielquefois  que 
passagère,  elle  disparaît  après  plusieurs  semaines  et  même  plusieurs 
mois  (Bitotet  Sabrazès). 

Troubles  de  la  sensibilité  vésicale.  —  Il  existe  une  diminution 
notable  de  la  sensibilité  de  la  vessie  à  la  distension  (Genouville)  :  on 
peut  injecter  dans  cet  organe  deux  fois  plus  de  liquide  qu'à  l'état 
normal,  avant  qu'il  ne  se  contracte  et  que  le  besoin  d'uriner  n'appa- 
raisse ;  et  encore  la  vessie  ne  se  contracte-t-elle  que  faiblement  et  insuf- 
fisamment pour  expulser  tout  le  liquide  injecté.  Le  besoin  d'uriner 
peut  faire  absolument  défaut,  et  le  malade  doit  se  sonder  à  heures 
régulières  afin  d'éviter  la  distension  de  la  vessie.  Au  début  du  tabès, 
ces  symptômes  peuvent  d'ailleurs  n'être  que  passagers  et  disparaître, 
soit  spontanément,  soit  sous  rintluence  d'un  traitement  électrique 
prolongé  ;  mais  dans  le  tabès  avancé  ils  sont  persistants. 

Troubles  de  la  sensibilité  mammaire.  —  La  compression  du  sein  ne 
provoque  plus  chez  la  femme  la  sensation  pénible,  avec  irradiations 
douloureuses  vers  le  cou  et  les  espaces  intercostaux,  qui  a  lieu  à 
l'état  normal  (Tardif). 

Troubles  de  la  sensibilité  trachéale.  —  Chez  le  tiers  des  labé- 
li([ues  (Sicard),  le  choc  et  la  compression  de  la  trachée  ne  produisent 
ni  angoisse,  ni  irradiations  douloureuses  vers  les  parties  latérales  du 
cou,  vers  le  médiaslin  ou  vers  la  base  de  la  langue.  Chez  d'autres 
malades,  la  compression  doit  être  prolongée  pour  faire  apparaître  la 
sensation,  qui  disparaît  alors  |)resque  aussitôt. 

Troubles  de  la  sensibilité  de  l'estomac  —  Ils  consistent  dans 
l'anesthésie  de  la  région  épigasirique  à  la  pression  (Pitres)  et  dans  les 
symplômesanormaux  qui  accompagnent  les  phénomènes  dyspeptiques 
douloureux  chez  ces  malades  (Roux).  L'anesthésie  se  retrouve  dans 
la  moitié  ou  les  deux   tiers  des  cas.  La  raison  anatomique  de  ces 
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troubles  est  Talrophie  d'un  grand  nombre  de  petites  fibres  à  myéline 
du  grand  sympathique  (Jean-Ch.  Roux). 

On  a  encore  signalé  l'insensibilité  à  la  pression  des  globes  oculaires, 
de  la  langue  (Carrez). 

Troubles  sensoriels.  —  Troubles  de  la  vision.  —  Le  plus 
important  est  un  alTaiblissement  progressif  de  l'acuité  visuelle,  se 
traduisant  par  de  l'amblyopie,  puis  de  Tamaurose  :  l'apparition  des 
troubles  delà  vision  est  généralement  précoce,  et  comme,  dans  ce  cas, 
les  autres  symplômes  sont  très  atténués,  les  rapports  du  tabès  et  de 
la  cécité  peuv(Mit  tout  d'abord  être  méconnus. 

Symptômes  relevant  de  la  dégénérescence  grise  du  nerf  optique. 
—  Atrophie  papillaire  tabétique.  —  Atrophie  papillaire.  —  L'alrophie 
est  généralement  double  :  lorsque,  au  début,  elle  est  unilatérale,  elle 
met  moins  de  (piatre  à  cinq  ans  à  frapper  les  deux  yeux. 

Elle  n'est  relevée  que  dans  10  p.  100  des  cas  de  tabès  environ  ;  elle 
est  le  plus  souvent  un  signe  précoce  et  joue  un  grand  rôle  dans  l'évo- 
lution de  la  maladie.  Dans  les  deux  tiers  des  cas,  en  elïet,  elle  apparaît 
dans  la  période  préataxique. 

Diminution  de  l'acuité  visuelle.  —  Les  troubles  visuels  sont  quel- 
quefois précédés  j)ar  de  violentes  douleurs  sus-orbitaires.  La  vue 
baisse  lentement  et  progressivement  :  généralement  au  bout  de  trois 
ans,  rarement  avant  sept  ou  huit  mois,  la  cécité  est  complète.  Au 
début,  les  malades  accusent  une  sensation  de  voile  ou  de  brouillard 
devant  les  yeux.  Ils  se  plaignent  également  de  phosphènes.  Plus 
tard,  alors  que  les  malades  n'ont  plus  les  notions  de  la  forme  et  de  la 
couleur  des  objets,  ils  sont  encore  capables,  pendant  des  années,  de 
distinguer  le  jour  de  la  nuit  (Léri). 

Examen  du  champ  visueL  —  Les  opinions  des  auteurs  sont  très  par- 
tagées :  pour  les  uns  il  existerait  un  rétrécissement  concentrique  du 
champ  visuel  ;  pour  d'autres,  un  rétrécissement  périphérique  ;  pour 
d'autres  encore,  soit  un  rétrécissement  temporal,  soit  un  rétrécisse- 
ment nasal.  Il  serait  vraisemblablement  dépourvu  de  caractères  cons- 
tants. Mais  la  rareté  des  scotomes,  de  l'hémianopsie,  des  anopsies  en 
quadrants,  est  presque  universellement  admise, 

Dyschromatopsie.  —  La  disparition  de  la  vision  pour  les  couleurs 
obéit  à  la  loi  suivante  :  il  y  a  tout  d'abord  un  rétrécissement  du  champ 
visuel,  puis  une  abolition  complète  de  la  vision  pour  le  vert  ;  c'est 
ensuite  le  tour  du  rouge,  puis  du  jaune,  et  enfin  du  bleu  ;  celui-ci 
persiste  très  longl(Mni)s. 

Examen  du  fond  de  l'œiL  —  Lorsque  la  lésion  est  délinitivement 
constituée,  il  existe  une  décoloration  généralisée  de  la  papille  ;  au 
début,  elle  est  plus  accusée  dans  les  parties  externes  qui  sont  les 
moins  riches  en  vaisseaux.  La  papille  n'est  nullement  excavée,  elle 
est  blanc  bleuâtre,  c/'a/ye«,se,  et  se  détache  netlement  sur  le  fond  de 
l'œil  sous  la  forme  d'un  petit  disque  blanc  comparé   à    un  pain  à 
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cacheter.  Les  vaisseaux  sont  sains  elparaissent  appliqués  à  sa  surface. 
11  n'y  a  pas  de  parallélisme  absolu  entre  l'état  de  la  papille  et  les 
fonctions  visuelles.  La  papille  peut  être  décolorée  alors  que  la  vision 
est  encore  assez  distincte.  Inversement,  elle  peut  être  profondément 
troublée,  alors  que  la  papille  est  à  peine  modifiée. 

Troubles  de  l'ouïe.  —  Ils  sont  de  deux  ordres  :  irrilatifs  et  para- 
lytiques. 

Les  premiers  consistent  en  bourdonnements  d'oreille,  en  siffle- 
ments, s'accompagnant  quelquefois  de  vertige. 

Celui-ci,  signalé  fréquemment  au  cours  de  l'ataxie  locomotrice, 
par  Pierret,  Charcot,  Pierre  Marie  et  Walton,  Marina,  peut  être  ex- 
pliqué en  outre  par  les  altérations  du  côté  des  yeux  ou  les  troubles 
profonds  de  la  sensibilité  générale  ;  aussi  revêt-il  des  formes  très 
diverses  :  chez  quelques  malades  il  s'agit  de  vertige  rotatoire,  chez 
d'autres  ce  sont  des  sensations  bizarres,  telles  que  l'enfoncement  du 
sol  ou  le  soulèvement  brusque  du  corps  ;  chez  d'autres  enfin,  c'est  un 
désordre  psychique  dû  au  trouble  de  la  déambulation  et  à  la  crainte 
de  tomber. 

Les  autres  troubles  de  l'audition  consistent  en  une  diminution  de 
l'ouïe  qui  peut  aboutir  à  la  surdité  complète  ;  elle  est  ordinairement 
bilatérale  et  s'installe  rapidement;  elle  est  incurable.  L'examen  de 
l'oreille  est  le  plus  souvent  négatif:  la  lésion  siège  en  effet  dans 
l'oreille  interne;  ce  sont  les  rameaux  nerveux  de  la  racine  labyrin- 
thique  qui  sont  primitivement  atteints.  Ce  ne  sont  pas  seulement  des 
troubles  de  l'ouïe  qui  sont  occasionnés  par  ces  lésions,  mais  encore 
des  troubles  dus  à  la  participation  des  nerfs  vestibulaires  :  des 
troubles  de  l'équilibre,  une  notion  imparfaite  ou  nulle  des  attitudes 
et  de  leurs  modifications,  le  défaut  de  perception  des  mouvements  de 
rotation  et  labsence  de  réactions  à  l'épreuve  de  la  centrifugation. 
Le  signe  de  Romberg  peut  être  dû  uniquement  à  l'atrophie  des  racines 
labyrinthiques,  sans  participation  des  racines  rachidiennes. 

Sur  40  tabétiques,  Marina  en  a  trouvé  33  qui  avaient  des  troubles 
de  l'audition  de  nature  et  d'intensité  diverses.  Morpurgo  donne  une 
proportion  de  81,13  p.  100  de  troubles  de  l'ouïe  chez  les  tabétiques. 
Treitel,  au  contraire,  n'en  a  observé  que  5  cas  sur  20  malades,  et  sur 
ces  5  cas  il  y  en  avait  3  chez  lesquels  les  troubles  de  l'ouïe  reconnais- 
saient une  autre  cause. 

Troubles  du  goût  et  de  l'odorat.  —  Ils  sont  plus  fréquents  dans 
le  tabès  céphalique;  ce  sont,  au  début,  des  sensations  gustalives 
et  olfactives  bizarres,  spontanées,  des  crises  d'hyperosmie;  à  une 
période  plus  avancée,  un  émoussement,  puis  l'abolition  des  sen- 
sations. 

Chez  un  tabétique  que  l'un  de  nous  suit  depuis  plusieurs  années,  il 
existe  des  troubles  très  marqués  de  la  sensibilité  gustative  et  de  la 
sensibilité  générale  de  la  muqueuse  buccale.  Le  goût  n'est  pour  ainsi 


TABES. 


34—591 


dire  plus  perçu  et  le  malade  est  incapable  de  distinguer  un  aliment 
d'un  autre.  Il  n'a  jamais  d'appétit  et  il  existe  chez  lui  une  véritable 
anorexie  qui  n'a  jamais  du  reste  produit  de  troubles  graves  de  la 
nutrition,  car  il  mange  par  raison,  mais  ne  prend  pas  le  quart  des  ali- 
ments que  prend  un  homme  de  son  âge.  Cette  anorexie  progresse 
depuis  cinq  ans.  Lorsque  ce  malade  mange  des  cerises,  il  est 
obligé  d'enlever  d'abord  les 
noyaux,  car  il  ne  les  sent 
pas  dans  sa  bouche. 

Troubles  trophiques. 
—  Les  plus  importants 
sont  :  Varthropalhie  tabé- 
tiqiie,  la  fracture  sponta- 
née, le  mal  perforant. 

Tous  les  trois  appartien- 
nent à  la  symptomatologie 
du  tabès  et  ne  doivent  pas 
en  être  considérés  comme 
des  complications  ;  bien 
qu'ils  figurent  aussi  dans 
le  tableau  clinique  d'autres 
affections  nerveuses  (syrin- 
gomyélie)  ou  diathésiques 
(diabète),  ils  n'en  ont  pas 
moins  une  grosse  valeur 
diagnostique. 

Arthropathie  tabètique 
(fig.  270,  277  et  302).  — 
Elle  appartient  aussi  bien 
à  la  période  préataxique 
qu'à  la  période  d'ataxie 
confirmée.  Elle  atteint  avec 
une  fréquence  variable  les 
différentes     articulations  ; 

elle  a  pour  le  genou  une  prédilection  marquée,  si  on  s'en,  rapporte  aux 
statistiques  de  Weizsacker,  de  Flalow,  de  Pansini  (1897).  Les  trois 
articulations  le  plus  fréquemment  affectées  sont  le  genou,  la  hanche 
et  l'épaule  ;  viennent  ensuite  le  pied  et  le  coude,  puis  les  articulations 
tibio-tarsiennes,  celles  des  doigts  et  très  rarement  les  arliciiialions 
temporo-maxillaires  et  de  la  colonne  vertébrale.  L'arthropalhie  tabè- 
tique siège  par  conséquent,  dans  la  plupart  des  cas,  aux  membres 
inférieurs,  plus  souvent  à  droite  (Bail'  ;  elle  peut  être  uni({ue  ou  mul- 
tiple :  certains  malades  ont  deux  ou  trois  articulations  prises  i  fig.  3(>3^ . 

Charcot,  qui  a  décrit  le  premier  cette  atleclion,  admet  que  c'est  un 
symptôme   de   la  période   préataxique,  contemporain  des  douleurs 


302.    —  Arthropathie    tahéliqiie    du  genou 
(Bicètre,  1890). 
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fulgurantes,  sauf  cependant  pour  les  membres  supérieurs.  Ces  ar- 
Ihropathies  se  développenl  en  outre  à  une  période  plus  ou  moins 
avancée,  d'où  la  distinction  de  Bail  en  arlliropalliies  précoces  et  en 
arlhropathies  lardives.  Elles  sont  annoncées  par  de  violentes  crises 
de  douleurs  Culgurantcs  ou  simplement  des  douleurs  rimmatoïdes  ; 
les  douleurs  sont  assez  souvent  localisées  aux  articulations,  aux  os 

et  aux  muscles.  On  a  si- 
g-naléencore,  commesignes 
j)rémonitoires,  de  la  fai- 
blesse ou  des  craquements 
articulaires,  un  œdème  pé- 
riarliculaire,  ou  même  un 
hématome  (Edwards),  par- 
fois même  des  troubles 
Iropliiques  (mal perforant, 
fracture  spontanée). 

Le  début  peut  être  aigu  '■ 
il  se  produit  un  épan- 
cliement  intra-articulaire 
abondant,  indolent,  sans 
rougeur  et  sans  fièvre  ; 
répancbement  est  séreux 
ou  séro-fibrineux,  parfois 
hématique  (^Raymond,  De- 
bove,  Rolh,  Sonnenburg); 
exceptionnellement  il  exis- 
te un  épanchement  pure- 
ment sanguin  (Brissaud), 
une  véritable  hémarthrose 
(Charcot  et  Dufour). 

L'absence  de  douleur  est 
un  caractère  presque  cons- 
tant de  Tarthropathie  tabétique  :  lorsque  la  douleur  existe,  elle  est 
légère  et  fugace,  et  plus  souvent  observée  dans  les  petites  jointures. 
Lorsqu'il  y  a  de  l'œdème,  il  est  dur  et  pâteux  et  ne  garde  pas  l'em- 
preinte du  doigt,  il  est  en  quelque  sorte  éléphanliasique,  ses  limites 
sont  nettes.  L'œdème  et  les  ecchymoses  disparaissent  ;  le  licjuide  intra- 
articulaire  se  résorbe  peu  à  peu,  mais  il  subit  des  fluctuations,  aug- 
mentant et  disparaissant  tour  à  tour  ;  enfin  l'épanchement  séreux  peut 
se  former  en  même  temps  dans  les  bourses  tendineuses. 

Dans  sa  forme  chronique,  l'arthropathie  est  sèche  ou  humide. 
L'usure  plus  ou  moins  appréciable  des  tètes  articulaires  et  des  carti- 
lages se  traduit,  quand  on  mobilise  l'articulation  du  genou,  par  des 
craquements  qui  donnent  l'illusion  d'un  sac  de  noix  ;  l'usure  des 
épiphyses  et  le   relûchement  des  ligaments  entraînent  soit  une  sub- 


Fi^.  303.  —  Arthropathie  du  coude  et  de 
l'épaule  chez  lui  alaxique  âgé  de  cjuarante- 
neuF  ans,  très  incoordonné  des  membres  in- 
férieurs. Ici  il  exisle  une  luxation  hnméro- 
cubitale  et  scapulo-humérale  (Bicètre,  1889). 
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luxation  plus  ou  moins  marquée,  soit  une  véritable  luxation  :  épaule 
(fig.  303),  hanche,  genou  (fig-.  '276,  277,  302,  304);  Tamplitude  des 
mouvements  passifs  devient  considérable.  La  forme  aiguë  aboutit 
aux  mêmes  déformations. 

La  jointure  présente  des  déformations  notables,  soit  dans  le  sens 
de  l'hypertrophie,  soit  dans  celui  de  l'atrophie  ;  les  muscles  qui  s'in- 
sèrent autour  de  l'articulation  malade  s'atrophient,  les  tendons  se 
rompent  (Lowcnfeld).  Les  muscles  voisins  de  la  jointure  malade  — 
deltoïde  ou  muscles  du  bassin  dans  les  arthropalhies  de  l'épaule  et  de 
la  hanche,  triceps  fémoral  dans  celle  du  genou,  etc.  —  s'atrophient 
rapidement  et  souvent  d'une  manière  très  marquée.  C'est  là  du  reste 
un  fait  (jui  n'a  rien  de  spécial  au  tabès  et  qui  se  rencontre  toutes  les 
fois  qu'une  jointure  est  malade  (atrophie  musculaire  d'origine  arti- 
culaire). 

Généralement  les  divers  modes  de  la  sensii^ililé,  et  surtout  les  sen- 
sibilités profondes  (osseuse,  articulaire  ,  sont  très  altérés  au  niveau 
de  l'article  malade. 

L'arthropathie  est  en  réalité  beaucoup  plus  fréquente  qu'on  ne 
serait  enclin  à  le  croire  en  se  fondant  sur  le  simple  examen  clinique  : 
l'autopsie  démontre,  en  elTet,  chez  certains  ataxiques,  que  presque 
toutes  les  articulations  sont  atteintes,  mais  à  des  degrés  divers  (Jiir- 
gens)  :  ce  sont  les  formes  obscures  ou  latentes. 

Les  formes  aiguës  et  chroniques  peuvent  s'associer  ;  au  cours  d'une 
arthropathie  chroniipie  apparaissent  parfois  des  épanchements  séreux 
ou  hémorragiques  :  suivant  la  rapidité  plus  ou  moins  grande  de 
l'usure  articulaire,  on  a  distingué  des  formes  bénignes  et  des  formes 
malignes.  Lorsque  l'arthropathie  se  constitue  en  plusieurs  temps, 
on  serait  tenté  de  considérer  les  nouvelles  poussées  comme  des  réci- 
dives. 

Les  arlhropathies  tabétiques  sont  sujettes  à  des  complications  qui 
sontla  luxation,  la  pseudartlirose,  l'ankylose;  les  fractures  eiido-arti- 
culaires,  les  suppurations  et  la  tuberculisation  (^Parisot  et  Spillmann) 
sont  rares. 

Elles  compromettent  toujours  plus  ou  moins  la  motilité  des  mem- 
bres et  sont  souvent  la  cause  d'infiiinilés  délinitives. 

Les  altérations  articulaires  débutent  par  les  os  et  les  cartilages,  la 
synoviale  s'épaissit,  les  franges  s'hypertrophient  et  donnent  lieu  à  des 
productions  osseuses  et  cartilagineuses.  La  capsule,  les  ligaments 
extra  et  intra-articulaires  disparaissent  en  partie  ou  en  totalité.  Sui- 
vant que  les  os  s'atrophient  ou  s'hypertrophient,  on  distingue  deux 
types  :  le  type  atrophique,  dans  lefiuel  il  y  a  destruction  plus  ou  moin  - 
considérable  des  cartilages  et  des  os,  et  le  type  hypertrophique,  carac- 
térisé par  la  formation  de  bourrelets  osseux  et  de  saillies  ostéo- 
carlilagineuses  (Pierre  Marie).  Le  type  atrophique  appartiendrait  plus 
particulièrement  aux  arthropalhies  de  la  hanche   et  de  l'épaule,  le 
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type  hypc'iirophique  aux  artliropalhies  du  genou  et  du  coude.  Mais 
il  n'y  a  rien  d'absolu  à  cet  égard. 

Fractures  spontanées.  —  Elles  ont  été  signalt'-es  tout  d'abord  par 
W'oir-iMitchell,  puis  par  Cliarcot  :  elles  sont  moins  fréquentes  que  les 
arthropathies.  Leur  apparition  est  précoce,  elles  précèdent  généra- 
lement l'incoordination  motrice,  mais  on  les  observe  aussi  au  cours 
de  l'ataxie.  Elles  se  produisent  sponlant-ment,  sans  cause  ou  à  l'oc- 
casion d'un  traumatisme  insignifiant.  Elles  ne  s'accompagnent  ni  de 
réaction  locale,  ni  d'ecchymose,  ni  d'épanchemenl  sanguin,  ni  de 
douleur  ;  la  crépitation  fait  habituellement  défaut,  mais  le  déplace- 
ment est  perceptible.  Leur  consolidation  est  rapide  et  complète,  le  cal 
exubérant  et  difforme  ;  cependant  Bougie  a  relevé  un  retard  ou  un 
défaut  de  consolidation  dans  50  p.  100  des  cas.  Les  complications 
sont  rares  :  la  suppuration  suivie  d'abcès  gangreneux,  d'épuisement 
et  de  mort  (Wallich,  Porter)  est  un  accident  exceptionnel.  Leur  siège 
est  variable,  mais  elles  se  localisent  plus  volontiers  aux  membres 
inférieurs.  Les  fractures  du  crAne,  des  os  de  la  face,  de  la  colonne 
vertébrale  et  du  bassin  sont  exceptionnelles.  La  sensibilité  osseuse 
est  ordinairement  diminuée  ou  abolie  au  voisinage  de  la  fracture.  Dans 
le  tabès,  les  fractures  reconnaissent  pour  cause  une  ostéite  raréfiante; 
les  matières  grasses  augmentent  et  les  phosphates  diminuent,  il  y  a 
substitution  de  la  graisse  au  tissu  osseux. 

Pied  tabétique. —  C'est  une  déformation  due  à  un  ensemble  de  lésions 
relevant  tout  à  la  fois  d'arthro|)athies  cl  d'altérations  osseuses  et 
ligamenteuses.  Suivant  la  nature,  l'intensité  ou  la  localisation  du 
processus  anatomique,  il  olTre  plusieurs  aspects.  Dans  le  plus 
grand  nombre  de  cas,  il  répond  à  la  description  de  Charcot  et  Féré  ; 
le  pied  est  surtout  déformé  sur  sa  face  interne;  l'extrémité  anté- 
rieure du  premier  métatarsien  est  saillante  et  forme  un  relief  très 
apparent  au  niveau  de  l'arliculation  métatarso-phalangienne  du  gros 
orteil;  il  y  a  un  effondrement  de  la  voûte  plantaire,  le  pied  parait 
raccourci. 

Ailleurs,  la  voùtc  i)lantaire  n'est  nullement  déformée,  mais  le  dos 
du  pied  (Boyer)  ou  le  calcanéum  fait  une  saillie  exagérée.  Toutes  ces 
déformations  sont  de  même  nature,  elles  diflerent  seulement  par  leur 
siège.  Le  pied  tabétique  est  le  plus  souvent  unilatéral,  mais  sa  bilaté- 
ralité  a  été  cependant  signalée  plus  d'une  fois.  Au  pied  tabéticiue 
s'associe  assez  fréquemment  une  ulcération  au  niveau  de  l'articula- 
tion métatarso-phalangienne  du  gros  orteil  :  celte  ulcération  n'est 
aulre  (|uc  le  mal  perforant. 

Mal  perforant.  —  Le  mal  perforant  appartientà  toutes  les  périodes 
du  tabès;  c'est  un  signe  habituellement  précoce  et,  à  ce  titre,  un 
élément  de  diagnostic.  Ordinairement  unilatéral,  il  siège,  dans  la 
grande  majorité  des  cas,  au  niveau  du  gros  orteil,  sur  sa  face  plan- 
taire et  au  niveau  de  l'articulation  métatarso-phalangienne;  il  siège 
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ncore  assez  souvenl  sur   la  face  plantaire  de  la  cinquième  arlicu- 


I* 


Fi;,'  30  i.  —  Artlu'iipaLliie  double  du  i;eiiou  oliez  une  roinnic  de  cimjuante-sept  ans, 
tahoticjuc  depuis  vin;;t-cin(i  ans,  arrivée  à  la  |)éric)de  d'incoordination  complète. 
Los  arthropatliics  datent  de  onze  ans;  à  droite  le  début  s'est  lait  sous  forme  d'hy- 
darthrose  aif;iu',  2  litres  de  liquide  s'étant  écoulés  à  la  ponction.  Luxation 
des  deux  articulations.  A  droite,  les  condyles  l'énioraux  sont  hyperiropliiés,  irré- 
guliers, dél'ormés  par  des  ostcophytes.  L'extrémité  supérieure  du  péroné  est 
atrophiée,  transparente  (Salpctrière,  1902). 

lalioM  mélalarso-plialanyioniie,  tle  sorte  que  sa  plus  grande  l"rt''((Lience 
est  aiixtloiiK  exlréiuitrs  du  talon  anli-rieur.    Toul  à  fait   au   début,  il 


59G     DliJERIXE  ET  THOMAS.  —  M  ALADIICS  DE  LA  .MOiT.LE  ÉEMMÈRE. 

peut  encore  siéger  sur  la  face  dorsale  de  l'arLiculalion  phalango- 
phalanginienne  du  gros  orteil  et  plus  rarement  des  autres  doigts. 
Il  drbulepar  un  diii-ilion  qui  s'excorie  en  peu  de  temps  et  fait  place 
à  une  pelile  plaie  circulaire,  aux  bords  irréguliers,  par  laquelle 
s'écoule  im  liquide  séreux,  puis  séro-purulent.  Il  est  écrit  presque 
partout  que  le  mal  perforant  est  indolore:  or  il  est  fréquent  (|u'à  la 
période  de  durillon  le  mal  perforant  soil  le  siège  de  sensations  dou- 
loureuses extrêmement  vives,  soit  à  la  pression,  soit  même  spontané- 
ment, sensations  ayant  les  caractères  de  la  brûlure.  Lorsque  l'ulcé- 
ration est  creusée,  il  est  facile  de  se  rendre  compte,  à  un  examen  plus 
approfondi,  «pril  ne  s'agitpas  d'un  simple  trouble trophique  des  tégu- 
ments :  en  introduisant  un  stylet  dans  la  plaie,  on  peut  s'assurer  de 
la  dénudation  des  tissus  profonds,  des  altc-rations  des  ligaments  et 
des  os,  dont  l'existence  est  démontrée  un  jour  ou  l'autre  parl'élimina- 
ti'on  d'un  ou  de  plusieurs  séquestres.  Sous  l'influence  de  la  marche 
ou  de  la  station  debout,  par  le  frottement  de  la  chaussette  ou  du 
soulier,  le  processus  ulcératif  ne  fait  qu'empirer  :  avec  le  repos  el 
l'antisepsie,  les  accidents  entrent  en  régression  et  la  plaie  se  cicatrise. 
Le  mal  perforant  peut  être  unique,  mais  sa  récidive  sur  place  n'est 
pas  exceptionnelle,  et,  après  la  cicatrisation,  la  persistance  des  dou- 
leurs ou  leur  exagération  par  la  marche  est  un  phénomène  bien 
connu. 

Le  pied  ne  serait  pas  la  seule  région  où  se  développe  le  mal  per- 
forant :  Raymond  considère  comme  une  lésion  du  même  ordre  des 
ulcérations  des  fosses  nasales  et  de  la  voûte  palatine  signalées  par 
Barrs.  C'est  dans  le  môme  ordre  de  faits  que  rentrent  les  ulcérations 
buccales  tabétiques  (Hudelo  et  Wickham). 

La  chute  des  dents,  citée  par  plusieurs  auteurs,  peut  être  envisagée 
comme  une  arthropathiealvéolo-denlaire  ou  comme  un  mal  perforant 
buccal  (Magiora,  Fournier,  Wickham,  Hudelo.  Baudet)  (1898).  Ce 
troubletrophique  siège  soit  à  la  mâchoire  supérieure,  soit  à  la  mâchoire 
inférieure,  ou  bien  il  a  une  distribution  irrégulière  ;  par  son  extension 
dans  la  profondeui",  il  aboutit  à  la  résorption  du  bord  alvéolaire,  aux 
perforations  du  maxillaire  supérieur,  aux  ulcérations  et  aux  fistules. 
Les  douleurs  lancinantes,  lérébranles,  ou  les  sensations  d'agacement 
dentaires  accompagnent  le  mal  perforant  buccal  :  la  chute  des  dents 
peut  être,  en  outre,  indolore. 

Commetroubles  trophiques  moins  fréquents,  il  suffitde  mentionner 
la  rupture  spontanée  de  tendons,  du  tendon  dAchille  par  exemple 
(Lépine,  Lœwenfeld,  Hoffmann),  l'herpès  (Bail),  le  changement  de 
couleur  de  la  peau  et  des  cheveux,  la  chute  des  ongles  et  les  ecchy 
moses  sous-unguéales,  les  ecchymoses  consécutives  aux  douleurs 
fulgurantes  (Strauss),  l'érythème  (Michel),  l'eclhyma,  le  zona,  l'ur- 
ticaire, le  purpura  (Brissaud),  des  œdèmes  persistants  (Buzzard  , 
léléphantiasis  de  la  peau  (Pitres  et  Vaillard),des  lipomes  circonscrits 
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(Mathieu),  la  lipomatose  sym(Hrif|ue  multiple  (Scherkassow),  lesgan- 
^rènes  spontanées  (Joffroy). 
Ti-oiibles  viscéraux.  —  Troubles  de  l'appareil  urinaire.  — 

Ces  troubles  sont  de  deux  ordres  :  les  lioubles  de  la  miction  et  les 
troubles  de  la  sécrétion. 

Troubles  de  la  miction.  —  Ils  ont  été  bien  étudiés  par  Fournier  et 
Guyon.  Ils  appartiennent  fréquemment  à  la  période  préataxique;  ce 
sont  le  plus  souvent  la  rétention  ou  l'incontinence  incomplète. 

Le  besoin  est  impérieux,  pressant,  -  miction  impérieuse,  —  mais 
le  malade  doit  attendre  quelques  instants  avant  que  l'urine  n'appa- 
raisse au  méat  ;  chez  d'autres  malades,  à  peine  le  besoin  se  fait-il 
sentir  que  l'urine  s'échappe  sans  qu'il  puisse  se  retenir;  tel  autre 
encore  croit  que  la  miction  est  terminée,  lorsque  quelques  gouttes 
d'urine  s'écoulent  sans  qu'il  en  ait  conscience.  L'écoulement  peut 
élre  interrompu  brusquement  et  se  faire  en  plusieurs  fois  ;  le  jet 
faiblit,  le  malade  urine  sur  ses  chaussures.  Ces  troubles  sont  impor- 
tants à  connaître,  parce  qu'ils  inquiètent  outre  mesure  le  malade, 
qui,  concentrant  sur  eux  toute  son  attention,  pourrait  tout  d'abord 
faire  l'impression  d'un  urinaire.  Chez  d'autres  malades,  le  besoin  ne 
se  fait  jamais  sentir,  ils  urinent  quand  ils  y  pensent  :  par  raison,  dit 
Fournier.  D'autres  fois,  enfin,  le  tabétique  ne  peut  uriner  qu  avec 
elfort;  il  est,  dit-il,  obligé  de.  «  pousser  »  pour  arriver  à  uriner. 

Souvent  ces  troubles  de  la  miction  ont  encore  le  caractère  de  ne 
pas  être  permanents  :  ils  rétrocèdent  au  point  de  disparaître  complè- 
tement, pour  se  reproduire  à  plusieurs  reprises  et  sans  cause  appa- 
rente. 

La  rétention  absolue  est  exceptionnelle;  cependant  elle  peut  être 
un  symptôme  précoce  :  le  malade  est  obligé  de  se  sonder  pendant 
plusieurs  semaines,  voire  même  pendant  plusieurs  mois,  puis  tout 
revient  à  l'ordre  parfois  d'une  façon  complète,  ou  bien  l'urine  s'écoule 
par  regorgement.  Lorsque  la  rétention  est  incomplète,  une  fois  la 
miction  terminée,  il  reste  encore  dans  la  vessie  une  quantité  considé- 
rable d'urine  résiduelle. 

L'incontinence  vraie  appartient  à  une  période  plus  avancée  du  tabès; 
elle  résulte  du  défaut  de  tonicité  du  sphincter  :  elle  ne  se  produit 
parfois  que  la  nuit;  d'autres  fois  elle  apparaît  aussi  pendant  le  jour, 
soil  d'une  façon  intermittente,  à  l'occasion  d'un  mojivement  brusque, 
de  la.  toux,  d'un  eilort,  d'une  émotion,  soit  enfin  d'une  façon  perma- 
nente :  le  malade  urine  parfois  sans  sentir  ni  le  besoin  ni  lécoule- 
nicnt  di"  l'urine. 

Troubles  de  la  sécrétion.  —  Ils  occupent  un  second  plan  et  sont 
très  variables;  ce  sont  des  modifications  en  plus  ou  en  moins  dans 
la  quantité  des  urines,  l^lles  peuvent  devenir  si  abondantes  et  cela 
(l'une  façon  sisubile  (pi'on  leur  ilonne  lenom  de  crises  d'urines  (Féré' . 
Ou  bien  les  modifications  portent  sur  l'excrétion  des  sels  :  une  tlimi- 


598     DKJJ: RIXl'  ET  THOMAS.  —  MALADIES  DE  LA  MOELLE  É l'IMERE. 

nulion  deraciticphosphorique  total  avec  augmentation  des  phosphates 
terreux,  de  l'hyperchlorurie.  La  glycosurie  n'est  pas  un  symptôme 
du  tabès,  mais  peut  parfois  s'y  observer  et  doit  être  interprétée  soit 
comme  relevant  de  la  syphilis,  soit  comme  un  diabète  indépendant 
du  labes,  mais  favorisé  comme  lui  par  une  tare  nerveuse  héréditaire. 

Troubles  de  la  défécation.  —  Ils  .sont  moins  fréquents;  ils 
consistent  en  besoins  impérieux,  douloureux  (ténesme  anal).  Les  ma- 
lades ont  parfois  la  sensation  d'un  corps  étranger  dans  le  rectum  ;  ils 
se  plaignent  souvent  de  constipation,  plus  rarement  dincontinence 
des  matières;  celle-ci  se  produit  surtout  à  la  période  de  cachexie. 

Troubles  de  l'appareil  génital.  —  Ils  se  manifestent  sous  forme 
d'excitation  ou  de  dépression  génitale. 

A  la  période  préataxique,  ce  sont  parfois  des  phénomènes  d'excita- 
tion qu'on  observe,  érections  fréquentes,  désirs  vénériens  répétés, 
sans  qu'il  y  ail  entre  ces  deux  phénomènes  un  parallélisme  al>solu, 
pollutions  nocturnes  sous  forme  de  crises  (Fournier).  L'éjaculalion 
est  plus  rapide,  et  l'excitation  génitale  est  telle  qu'elle  se  produit 
avant  tout  rapprochement. 

Plus  lard,  ce  sont  les  phénomènes  de  dépression  qui  prédominent  ; 
érections  nulles  ou  incomplètes,  l'éjaculation  ne  se  produit  plus, 
l'appélit  sexuel  peut  même  disparaître  complètement.  Certains  sujets, 
tout  en  ayant  encore  plus  ou  moins  des  érections,  n'ont  aucune 
sensation  de  contact  pendant  le  coït.  Cette  disparition  n'est  pas 
toujours  définitive  et,  après  une  période  de  frigidité  génitale  de 
plusieurs  mois,  l'appétit  sexuel  reparaît  et  permet  de  nouveau  les 
rapprochements.  Il  arrive  aussi  parfois  que  les  testicules  s'atrophient. 

De  même  qu'à  la  phase  d'excitation, les  douleurs  urétraleset  testi- 
culaires,  l'hyperesthésie  des  bourses  et  des  testicules  peuvent  être 
constatées,  de  même  on  observe  assez  souvent,  à  la  phase  de  dépres- 
sion, soit  de  l'hypoesthésie,  soit  môme  de  l'anesthésie  des  bourses  et 
des  testicules,  du  gland  et  de  la  verge  ;  les  réflexes  bulbo-caverneux 
et  crémastérien  d'Onanoff  sont  généralement  abolis.  L'introduction 
d'une  sonde  dans  l'urètre  et  la  vessie  n'est  suivie  d'aucune  sensation. 

Chez  la  femme,  les  troubles  de  l'appareil  génital  se  manifestent  par 
des  phénomènes  de  même  ordre,  et  de  tout  point  coinparaldes  à  ceux 
qu'on  observe  chez  l'homme.  A  la  phase  d'excitation,  ce  sont  des 
crises  cliloridiennes  commentant  par  l'érection  du  clitoris  et  s'accom- 
pagnant  ensuite  de  toutes  les  manifestations  de  l'orgasme  vénéj'ien; 
ces  crises  se  répètent  plusieurs  lois  dans  la  même  journée  et  se  renou- 
vellent à  des  intervalles  vai'iables.  (-liez  d'aulres  malades, ce  sont  des 
crises  de  douleurs  extrêmement  vives  au  niveau  de  la  vulve  et  du 
vagin,  des  crises  bulbo-vagiiiales. 

A  la  phase  de  dépression,  l'appétit  sexuel  s'alTaiblit,  le  désir 
diminue,  le  coït  n'engendre  plus  de  sensation  voluptueuse  :  certaines 
femmes  ne  perçoivent  plus  l'inlroduclion  du  pénis  et,  à  l'examen,  la 
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sensibilité  des  organes  génitaux  apparaît  très  émoussée  et  même  com- 
plètement abolie. 

Le  tabès  a  une  certaine  répercussion  sur  la  grossesse  et  l'accou- 
chement. La  grossesse  est  rare,  il  est  vrai,  et  il  n'y  a  pas  lieu  de  s'en 
étonner,  puisque  le  tabès  survient  souvent  à  un  âge  où  les  chances 
de  fécondation  sont  très  diminuées.  Rappelons  également  à  ce  propos 
que  la  femme  qui  sera  plus  tard  tabétique  est  souvent  stérile  du  fait 
de  la  syphilis;  pour  la  même  raison,  le  sera-l-elle  encore  lorsque  le 
tabès  sera  déclaré.  Lorsque  la  grossesse  évolue  normalement  chez 
une  femme  tabétique,  on  peut  observer  quelques  particularités  dues 
aux  troubles  de  la  sensibilité,  telle  l'absence  de  perception  des  mou- 
vements du  ffetus  (lleitz).  L'accouchement  est  quelquefois  indolent 
(Heitz,  (Jrenier  de  Cardenal),  et  malgré  cela  la  contractilité  utérine 
persiste,  l'accouchement  se  fait  normalement. 

Par  contre,  dans  certains  cas  il  y  a  inertie  utérine,  ou  bien  le  pas- 
sage du  fœtus  est  rendu  difficile  du  fait  d'arthropathies  et  des  défor- 
mations du  bassin. 

Troubles  cardiaques.  —  Troubles  circulatoires.  —  Troubles 
de  la  respiration.  —  Troubles  vaso-moteurs.  —  Les  palpita- 
tions, l'angine  de  poitrine  \'ulpian,  Landouzy,  Leyden,  Debove)  ont 
été  signalées.  L'angine  de  jjoitrine,  qui  se  présente  ici  avec  ses  carac- 
tères ordinaires,  dépend  soit  de  lésions  aortiques,  soit  de  lésions  du 
plexus  cardiaque. 

La  tachycardie  est  souvent  liée  à  la  névrite  du  nerf  pneumogas- 
trique; dans  (juclcjucs  cas  elle  s'associe  aux  autres  symptômes  du 
goitre  exophtalmi(jue  (Barié,  Jofl'roy,  Charcot).  Pour  les  uns,  le 
syndrome  de  Basedow  est'un  symptôme  bulbaire  du  tabès  ;  pour 
d'autres,  et  c'est  ce  qui  parait  le  plus  probaliie,  il  s'agit  simplement 
d'une  association  de  deux  processus  morbides  différents. 

L'insuffisance  aortique  existe  assez  fréquemment  chez  les  tabé- 
iicpies;  el  le  est  considérée  par  quelques  auteiu's  comme  un  mal  per- 
forant des  valvules;  mais  l'insuffisance  aortique  nous  paraît  évoluer 
pour  son  propre  compte,  sans  relation  aucune  avec  les  lésions  ner- 
veuses du  tabès,  et  comme  ce  dernier  relever  de  la  syphilis.  Elle  évolue 
souvent  d'une  manière  latente,  sans  douleur,  et  cela  du  fait  des 
lésions  du  plexus  cardiaque  fHeilz). 

Les  crises  de  tlyspnée  ont  été  étudiées  précédemment,  en  même 
temps  que  les  crises  laryngées.  L'accélération  de  la  respiration  coïn- 
cide souvent  avec  la  tachycardie,  elle  s'exagère  sous  le  moindre 
effort;  elle  dépend  aussi  d'une  névrite  du  pneumogaslrique. 

Les  Ironbles  i'aso-moleiirs  consistent  en  fluxions  ]»rusqucs  de  la 
face,  associées  quelquefois  à  la  migraine  ;  en  flux  séreux  apparais- 
sant sans  douleur  etsans  réaction  générale  :  gastroi'rhée,  entérorrhée. 
sialorrhée,  épiphora;  le  dermographisme  est,  chez  quelques  malades, 
très  facilement  provoqué  sur  le  ti'onc. 
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Sur  «ne  s6ric  de  dix  labétiques  pris  au  hasard,  Pierre  Marie  et 
Guillain  ont  observe  que  plus  de  la  moitié  présentaient  une  tem- 
pérature centrale  au-dessous  de  la  normale. 

État  mental  des  tabétiques.  —  Exception  faite  pour  ceux  qui 
sont  simultanément  atteints  de  paralysie  générale,  l'état  mental  des 
tabétiques  est  ordinaircmient  peu  troublé. 

Cependant  (juelques  auteurs  insistent  sur  les  modifications  du 
caractère,  sur  les  troubles  moraux,  sur  une  certaine  irritabilité  des 
malades  ou  au  contraire  sur  une  très  grande  inditrérence.  On  a  encore 
signalé  chez  les  tabétiques  des  idées  de  persécution,  de  mélancolie, 
de  l'hypocondrie. 

L'interprétation  des  troubles  psychiques  est  assez  délicate.  Le  lait 
qu'on  a  pu  déceler  des  lésions  légères  de  méningo-encéphalite  dans 
la  corticalité  cérébrale  de  quelques  tabétiques  qui  n'avaient  manifesté 
aucun  signe  de  paralysie  générale  (Jendrassik,  Slriimpell,  Nageotle;, 
implique-t-il  que  les  troubles  psychiques  observés  chez  les  tabétiques 
sont  des  signes  de  paralysie  générale,  au  début,  ou,  si  l'on  préfère,  de 
paralysie  générale  fruste?  Evidemment  non;  les  tabétiques  peuvent 
être  en  même  temps  des  dégénérés,  des  intoxi(|ués  ;  ils  ne  sont  pas  à 
l'abri  des  diverses  psychoses,  des  délires  systématisés;  il  n'y  a  rien 
d'étonnant,  par  conséquent,  vu  le  nombre  considérable  de  tabétiques, 
que  l'on  ait  rencontré  chez  plusieurs  d'entre  eux  des  troubles  psy 
chiques  ou  même  des  idées  délirantes,  qui  ne  soient  pas  symptoma- 
liques  de  la  paralysie  générale.  Pour  les  rapports  du  tabès  et  de  la 
paralysie  générale  (Voy.  p.  608). 

Il  n'y  a  rien  d'invraisemblable  à  ce  que,  chez  un  prédisposé,  le  labes 
soit  l'occasion  de  bouffées  délirantes,  de  cliangements  de  caractère  ou 
même  d'une  accentuation  de  tares  antérieures  (obsessions,  états 
émotifs,  phobies).  C'est  dans  ce  sens  qu'est  interprétée  par  E.  Dupré 
la  stasobasophobie  de  certains  tabétiques. 

D'autre  part,  comme  on  le  verra  plus  loin,  l'évolution  du  tabès  est 
essentiellement  polymorphe,  et  il  est  facile  de  comprendre  que  les 
formes  graves,  qui  créent  les  infirmités  irrémédiables,  que  certains 
symptômes  plus  particulièrement  pénibles  par  leur. intensité  et  leur 
répétition  (douleurs  fulgurantes,  troubles  urinaires)  puissent 
engendrer  des  états  neurasthéniques.  Le  milieu  social  n'est  pas,  non 
plus,  indifïérent,  et  E.  Dupré  fait  remarquer  à  juste  raison  que  les 
malades  de  la  clientèle  privée  ont  des  réactions  morales  plus  vives 
que  les  malades  de  l'hospice. 

Les  hallucinations  visuelles  seraient  particulièrement  fréquentes 
pendant  l'évolution  de  l'amaurose  tabélique  (Mott)  :  elles  sont  quel- 
quefois accompagnées  par  les  hallucinations  auditives.  Les  unes  et 
les  autres  coïncideraient  davantage  avec  le  délire  de  persécution 
qu'avec  les  autres  formes  de  délire  chez  les  labétiques  (iMolt). 
ÉVOLUTION.  —  FORMES  CLINIQUES.  —  Duchenne  ^de  Boulogne) 
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divisait  révolution  du  tabès  en  trois  périodes  :  la  première,  appelée 
depuis  période  préafa.rirjiie,  caractérisée  par  la  paralysie  d'un  ou  de 
plusieurs  nerfs  moteurs  de  l'œil,  par  la  paralysie  du  nerf  optique  et 
par  les  douleurs  fulgurantes,  térébrantes,  erratiques;  la  deuxième 
ou  période  alaxirpie  par  l'apparition  dans  les  membres  inférieurs,  et 
({uelquefois  dans  les  membres  supérieurs,  de  troubles  de  la  coordi- 
nation motrice,  et  bientôt  après  ou  simultanément  par  l'insensibilité 
musculaire,  articulaire,  osseuse,  cutanée;  la  troisième  ou  période 
lerminale  {période  de  cachexie  ou  période paralij lirjiie) ,  enfin,  par  la 
généralisation  de  la  maladie. 

Duchennc  avait  reconnu  «  qtie  la  première  période  de  l'ataxie 
locomotrice  peut  se  développer  irrégulièrement  ou  manquer  en 
partie  ou  en  totalité.  La  maladie  n'en  suit  pas  moins  sa  marche 
progressive;  alors  les  symptômes  de  la  première  période  apparaissent 
tôt  ou  tard.  Il  est  par  conséquent  impossible  d'assigner  à  la  maladie 
des  périodes  bien  limitées  ». 

La  division  proposée  pai-  Duclienne  (de  Boulogne)  est  vraie  pour 
un  grand  nombre  de  cas,  mais  elle  comporte  aussi  de  nombreuses 
exceptions.  En  réalité,  l'évolution  du  tabès,  de  même  que  sa  durée, 
sont  extrêmement  variables;  c'est  pourquoi  l'on  a  décrit  plusieurs 
formes  cliniques  qu'il  est  utile  de  bien  connaître. 

On  considère  généralement  l'évolution  du  tabès  comme  une  évo- 
lution lente,  et  la  maladie  est  rangée  par  la  plupart  des  auteurs 
parmi  les  alTections  chroniques  du  système  nerveux.  Chez  un  assez- 
grand  nombre  de  malades,  en  effet,  les  divers  symptômes  .se 
déroulent  dans  une  période  de  plusieurs  années.  Gomme  l'avait 
fait  remarquer  Duclienne  (de  Boulogne),  le  début  est  souvent  annoncé 
par  des  paralysies  des  muscles  des  yeux,  uni-  ou  bilatérales  ;  chez  les 
uns,  c'est  une  paralysie  de  la  sixième  paire,  chez  les  autres  une 
paralysie  de  la  troisième  paire;  ces  paralysies  ne  sont  pas  fatale- 
ment définitives;  souvent  même  elles  sont  transitoires,  curables, 
et,  après  une  période  de  quelques  S(Muaines  ou  de  quelques  années, 
elles  disparaissent  complètement  de  la  scène.  D'autres  fois,  et  c'est 
le  cas  le  plus  frécjucnl, — avec  ou  sans  paralysies  oculaires, —  ce  sont 
les  douleurs  lancinantes  et  fulgui'antes,  dont  la  durée  et  l'intensité 
sont  sujetteselles-mèmes  à  de  grandes  variations,  ([ui  allirenl  l'alten- 
lion  du  malade. 

("/est  en  (piehiue  sorte  la  phase  douloureuse  du  tabès:  elle  se  pro- 
longe indéfiniment  ou  bien,  au  contraire,  sa  durée  est  limitée,  mais 
elle  est  sujette  aux  récidives  et,  dans  l'espace  de  quelques  années,  le 
malade  soulVre  de  crises  qui  reviennent  pour  (pielques  semaines  ou 
quelques  mois.  Il  faut  cependant  être  prévenu  de  ce  fait  qu'un  sujet 
peut  ne  ressentir  de  douleurs  fulgurantes  que  lorsqu'il  est  déjà 
incoordonné.  Quoique  le  fait  soit  très  rare,  il  nous  a  (Hé  donné  de 
l'observer.  L'incoordination  s'installe  ensuite  peu  à  peu;  ce  n'est  loul 
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d'abord  qirnn  peu  d'incertitude  de  la  marche,  un  peu  de  tituijation 
qui  se  manifeste  avec  la  chute  du  jour  ou  dans  l'obscurité,  puis  c'est 
le  talon nement,  enfin  l'ataxie  irrémédiable,  avec  le  lancement  des 
jambes,  les  chutes,  etc.  Le  temps  que  met  l'ataxie  pour  atteindre  son 
maximum  est  encore  extrêmement  variable,  mais  dans  cette  forme 
c'est  par  années  bien  plutôt  que  par  mois  qu'il  faut  compter.  L'in- 
coordination des  membres  supérieurs  est  toujours  plus  tardive  et 
survient  après  cclhî  des  membres  inférieurs.  A  l'une  quelconque  de  ces 
périodes  peuvent  apparaître  les  accidents  les  plus  ordinaires  de  cette 
affection,  les  troubles  génito-urinaires,  les  troubles  trophiques,  elc. 

Lorsque  la  maladie  suit  une  évolution  aussi  progressive,  elle 
aboutit  au  bout  de  quelques  années  (cinq,  dix,  quinze  ans  et  même 
<lavanlage)  à  l'impotence  et  à  la  cachexie. 

Jusqu'ici  il  n'a  été  question  que  des  symptômes  apparents;  les 
signes  fondamentaux  qui  permettent  de  faire  le  diagnostic  dès  le 
début,  et  de  rattacher  les  symptômes  encore  isolés  à  leur  véritable 
cause,  c'est-à-dire  le  signe  de  Westphal,  le  signe  d'Argyll-Roberl- 
son,  le  signe  de  Romberg,  sont  ordinairement  des  plus  précoces. 

Tabès  suivant  révolution.  —  Tabès  à  marche  rapide.  — En 
opposition  avec  cette  forme,  qui  se  signale  par  son  évolution  continue 
et  progressive,  se  place  le  tabès  à  évolution  rapide.  Ce  n'est  plus  en 
plusieurs  années  que  le  tableau  clinique  s'achève,  c'est  dans  l'espace 
de  quelques  mois  que  l'incoordination  acquiert  une  telle  intensité 
que  le  malade  est  réduit  à  une  impotence  absolue  :  la  cachexie  et  la 
mort  ne  sont  pas  moins  rapides.  C'est  là  du  reste  une  forme  rare. 

Ailleurs,  dans  l'évolution  galopante  du  tabès,  les  symptômes  tabé- 
tiques  restent  à  un  second  plan,  masqués  par  la  paralysie  et  par  l'atro- 
phie musculaire  :  seul  le  signe  d'Argyll-Robertson  met  sur  la  voie  du 
diagnostic  (tabès  amyotrophique  de  Chrétien  et  André-Thomas)  ;  la 
cachexie  est  prompte  et  la  mort  survient  au  bout  de  quelques  mois. 

Tabès  à  évolution  extrêmement  lente.  —  Tabès  fixé  à  la 
période  préataxique.  —  Cette  forme  clinique  extrêmement  fré- 
quente se  distingue  surtout  des  autres  par  la  durée  insolite  ou  même 
indéfiiiie  de  la  période  préataxique.  Pendant  des  années,  le  malade 
n'éprouve  que  des  douleurs  fulgurantes,  plus  ou  moins  intenses,  pro- 
cédant souvent  par  crises,  mais  disparaissant  rarement  pendant  les 
intervalles.  Tous  les  autres  symptômes  font  défaut,  sauf  quelques  trou- 
bles radiculaires  de  la  sensibilité,  le  signe  de  Weslphal,  le  signe 
d'Argyll-Robertson  :  en  un  mot  les  signes  qui  lèvent  toute  espèce  de 
doute  sur  la  nature  de  la  maladie.  La  période  préataxique  se  prolonge 
ainsi  pendant  vingt  ou  trente  ans  et  même  davantage,  indéfiniment 
pour  ainsi  dire.  Nous  pourrions  citer  i)lus  d'un  exemple  à  l'appui.  Tel 
celui  d'un  tabétique  qui  pendaiît  plus  de  trente  ans  n'a  souffert  que  de 
douleurs  fulgurantes  et  chez  lequel  ne  s'est  manifesté  aucun  autre 
trouble  :  c'est  passé  ce  délai  que  les  réflexes  patellaires  ont  disparu 
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et  que  le  malade  a  accusé  quelque  gène  dans  la  miction,  mais  la 
démarche  était  encore  très  assurée,  môme  dans  l'obscurité.  Tels 
encore  les  cas  de  plusieurs  tabétiqnes  que  nous  connaissons  depuis 
vingt-cinq  et  trente  ans  et  qui,  aujounTliui  encore,  ne  présentent  pas 
trace  d'incoordinalion.  On  peut  donc  affirmer  que  dans  certains  cas 
le  tabès  reste  indéfiniment  à  la  période  préataxique. 

Ces  tabès  à  évolution  extrêmement  lente  ou  même  nulle,  ces  tabès 
frustes  sont  très  communément  observés  et  sont  certainement  plus 
fréquents  que  le  tabcs  avec  ataxie.  Kn  clinique  générale,  on  voit  <lu 
reste  très  souvent  des  sujets  atteints  de  tabès  fruste  et  chez  lesquels 
l'affection  spinale  est  reconnue,  le  malade  venant  consulter  i)Our  une 
toute  autre  affection. 

Fi'équents  aussi  sont  les  cas  de  tabès  iruste  (pii,  pendant  de 
longues  années,  ne  se  révèlent  que  par  une  symplomatologie  stoma- 
cale —  crises  gastriques  —  el  chez  lesquels  il  faut  souvent  une  ana- 
lyse minutieuse  pour  découvrir  l'existence  du  tabès.  Plus  fréquents 
encore  sont  les  cas  de  tabès  frustes  avec  atrophie  popillaire  —  labes 
arrêlé  par  la  cécité  —  fBencdickt,  Dejerine  et  .1.  Martin  .  11  s'agit  ici 
de  sujets  qui,  tout  au  débul  de  leur  tabès,  ont  été  frappés  d'atrophie 
papillaire,  et  il  est  exceptionnel  de  voir  ce  tabès  progresser  par  la 
suite.  Fait  intéressant  à  noter:  lorsqu'un  tabétique  doit  devenir 
aveugle,  c'est  surtout  au  début  de  son  tabès  qu'il  y  est  exposé,  car 
il  est  fort  rare  de  voir  l'atrophie  papillaire  survenir  chez  un  tabéti(pie 
incoordonné. 

Il  est  encore  des  cas  qui  évoluent  lentement  pendant  plusieurs 
années  et  qui  s'aggravent  brusquement  :  la  période  préataxique  a 
duré  vingt  ou  trente  ans,  mais  l'alaxie  se  développe  tantôt  progressi- 
vement, tantôt  aussi  tout  à  coup  et  avec  une  rapidité  surprenante. 
Dans  ce  dernier  cas  parfois  elle  se  transforme  aussi  rapidement  en 
impotence,  et  dans  l'espace  de  quelques  mois  la  cachexie  est  consti- 
tuée :  ce  sont  des  cas  de  tabès  aygraré. 

On  voit  combien  il  est  difficile,  pour  ne  pas  dire  impossible,  de 
porter  le  pronostic  d'un  tabès  au  début  (|uant  à  son  évolution  ulté- 
rieure, et  ce  n'est  guère  <pie  lorsque  la  cécité  survient  dès  le  début  de 
ralTeclion  (pie  l'on  peutaflirmer  avec  une  quasi-cerlitude  que  l'alTec- 
(ion  n'évoluera  plus  (J.  Dejerine). 

Tabès  avec  arrêts  et  rémissions.  —  Au  lieu  d'évoluer  d'une  façon 
continue,  la  maladie  procède  par  accès  et  non  seulement  en  ce  cpii 
concerne  les  symptômes  envisagés  isolément,  mais  encore  dans  son 
ensemble.  Après  une  période  de  douleurs  fulgurantes  plus  ou  moins 
longue,  l'ataxie  s'installe  aux  membres  inférieurs,  mais  Itientôt  elle 
ne  fait  plus  de  progrès,  elle  semble  même  rétrocéder  légèrement  soit 
spontanément,  soit  sous  l'influence  d'un  traitement,  et  le  malade  jouit 
|)endaiil  quelques  mois  ou  ipiehpies  années  d'un  calme  presque  absolu. 
Puis  les  douleurs  reparaissent,  l'ai  a  xieaugmenle.cpielques  symptômes 


604     DEJERINKETTHO.MAS.  — MAL.VDIKS  DE  EA  MOl.EEE  EPIMERE. 

viennent  s'ajouter  à  ceux  qui  existaient;  à  ce  nouvel  accès  succède 
encore  une  période  d'accalmie.  Au  bout  d'un  certain  temps,  nouvelle 
reprise,  et  ainsi  de  suite,  chacune  laissant  après  elle  une  aggravation 
plus  ou  moins  marquée. 

Tahcs  suivant  la  prédominance  symplomatiqiic.  —  On 
pourrait  décrire  de  très  nombreuses  formes  cliniques  de  la  mala- 
die, si  on  voulait  mettre  en  relief  l'allure  spéciale  que  lui  imprime 
la  prédominance  de  tel  ou  tel  symptôme.  Certains  tabès  sont  hori-i- 
blement  pénibles  par  l'intensité  des  douleurs  lancinantes,  fulgu- 
rantes, des  crises  gastriques  et  viscérales;  ce  sont  avant  tout  des 
tabès  doLiloiiveiix,  sensitifs,  car,  abstraction  faite  de  la  douleur,  les 
autres  symptômes  compromettent  fort  peu  la  vie  sociale  du  malade. 
Il  en  est,  il  est  vrai,  chez  lesquels  les  douleurs  persistent  avec  une 
opiniâtreté  désespérante  à  toutes  les  étapes  de  la  maladie.  Par 
contre,  mais  c'est  là  un  fait  rare,  il  en  est  qui  arrivent  au  dernier 
degré  de  l'incoordination  sans  avoir  jamais  éprouvé  de  véritables 
douleurs  fulgurantes  :  tout  au  plus  ont-ils  ressenti  quelques  très 
légers  lancinements  dans  les  jambes,  quelques  fourmillements  dans 
les  pieds.  Ce  qui  domine  chez  eux,  c'est  l'ataxie  :  le  tabès  atteint 
par-dessus  tout  la  motilité,  ce  sont  des  tabès  moteurs.  On  pourrait 
en  dire  autant  des  crises  gastriques  qui  chez  quelques  tabétiques, 
pendant  de  longues  années,  soit  à  la  période  préataxique  ou  même 
une  fois  l'incoordination  établie,  restent  le  symptôme  capital  de  la 
maladie;  il  en  est  de  même  des  crises  intestinales,  urétrales,  etc.  : 
ce  sont  avant  tout  des  tabès  viscéraux. 

C'est  ainsi  que  chez  une  malade  du  service  de  lun  de  nous,  dont 
l'observation  a  été  rapportée  par  Ingelrans  (1897),  l'airection  simu- 
lait à  s'y  méprendre  une  lésion  du  cône  terminal  (fig.  300  à  301). 
Incontinence  d'urine  et  des  matières,  anesthésie  du  rectum,  du 
périnée,  de  la  vulve,  avec  perte  de  toute  sensation  voluptueuse  et 
mêmetactilependant  le  coït  ;  les  réflexes  patellairesetachilléensétaient 
normaux,  sinon  exagérés.  11  existait  quelques  douleurs  à  caractère 
fulgurant  dans  les  jambes.  Le  signe  d'Argyll-Robertson  permit  de 
l'aire  le  diagnostic  de  tabès  du  cône  terminal,  diagnostic  qui  fut 
depuis  vérifié  par  l'évolution  de  l'affection.  Quatre  ans  après  la 
|)ublication  de  cette  observation,  les  réflexes  tendineux  des  membres 
inférieurs  avaient  disparu,  le  signe  de  Romberg  existait,  ainsi  que 
des  troubles  de  la  sensibilité  sur  la  face  interne  des  deux  bras  et 
une  paralysie  en  adduction  de  la  corde  vocale  gauche. 

La  maladie  a  continué  à  évoluer,  le  labes  s'est  compliqué  de  para- 
lysie générale,  et  la  mort  est  survenue  onze  ans  après  le  début  de 
l'alfeclion.  A  l'autopsie,  il  existait  une  sclérose  des  cordons  posté- 
rieurs et  des  cordons  latéraux  ;  les  lésions  des  racines  postérieures, 
ainsi  que  la  méningite  concomitante,  prédominaient  dans  la  partie 
terminale  du  névraxe.  La  prolifération  inflammatoire  de  la  pie-mère 
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était  particulièrement  accentuée  à  la  surface  antérieure  de  la  moelle 
sacrée  ou  elle  englobait  les  racines  motrices  qui,  surtout  au  niveau 
de  la  quatrième  racine  sacrée,  contenaient  un  certain  nombre  de 
libres  dégénérées  (André-Thomas  et  R.  Bing  . 

Voici  donc  un  exemple  bien  net  de  tabès  qui  sVsl  surtout  signalé 
par  la  prédominance  des  trouilles  génilo-urinaires,  seuls  symptômes 
qui  aient  attiré  l'attention  de  la  malade  pendant  les  premières  années 
de  la  maladie. 

(les  formes  monosymptomaliques  ne  sont  pas  exceptionnelles.  Ce 
([ui  est  vrai  pour  les  paralysies  des  réservoirs  l'est  également  pour 
les  paralysies  oculaires  :  souvent  elles  sont  le  seul  inconvénient  qui 
inquiète  les  malades  et  qui  les  amène  à  consulter;  elles  persistent 
des  années  avant  que  la  marche  ne  soit  sérieusement  comproftiise,  et 
dans  la  période  préalaxique  elles  peuvent  occuper  le  premier  plan, 
alors  que  les  douleurs  sont  à  peine  accusées. 

Combien  de  malades  encore  sont  arrêtés  par  des  maux  perforants 
mulli[)les  et  successifs,  tandis  que  la  sensibilité  et  le  mouvement 
sont  à  peine  touchés. 

Chez  certains  sujets,  les  crises  douloureuses  de  la  période  pré- 
ataxique  se  fixent  sur  les  m.embres,  chez  d'autres  sur  l'estomac 
(crises  gastriques)  ou  sur  l'intestin  (crises  intestinales),  et  pendant 
des  années  elles  dominent  la  situation.  Les  troubles  laryngés  peuvent 
aussi  être  les  premiers  en  date  Fournier,  Ingelrans)  et,  en  l'absence 
d'un  examen  complet,  en  imposer  pour  une  laryngoj)athie. 

Ijeaucouj)  de  tabétic|ues  n'ont  jamais  eu  d'arthropathies  —  du 
moins  d'arthropathies  apparentes  —  à  quelque  moment  que  soit 
arrivé  le  terme  delà  maladie;  chez  d'autres,  au  contraire,  les  arthro- 
pathies  sont  précoces  et  multiples;  on  pourrait  en  dire  autant  des 
atrophies  musculaires. 

Tout  cela  prouve  que  la  symptomatologie  du  tabès  est  avant  tout 
polymorphe,  qu'il  y  a  de  très  nombreuses  manières  d'entrer  dans  la 
maladie  et  de  s'y  maintenir,  et  que,  pour  se  rapprocher  le  plus  pos- 
sible de  la  vérité,  il  faudrait  en  quelque  sorte  rapporter  un  nombre 
considérable  d'observations  cliniques.  Cela  démontre  encore  qu'à 
l'époque  peu  éloignée  où  le  labes  n'était  pas  aussi  bien  connu 
({uaujourd'hui  dans  l'infinie  variété  de  ses  aspects,  plus  d'un  cas  a  dû 
être  méconnu  et  envisagé  comme  une  alTeclion  de  tel  ou  tel  organe. 

Tabès  avec  symptomatologie  à  prédominance  unilatérale.  — 
Dans  l'immense  majorité  des  cas,  de  même  cpieles  lésions  des  l'acines 
et  descordons  postérieurs  sont  symétriipies  et  égales  des  deux  côtés, 
les  symptômes  —  douleurs,  ataxie,  abolition  des  réllexes  tendi- 
neux —  le  sont  également.  Cette  règle,  louleCois,  souffre  des  exce[)- 
fions.  On  possède  des  cas  dans  lesquels  l'autopsie  a  monlré  une  |)ré- 
dominance  d'intensité  de  lésion  dansl'un  descordons  postérieurs.  D'un 
autre  côté,  on  peut,  très  rarement  du  reste,  rencontrer  en  clinique  des 
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cas  clans  lesquels  le  ri^'-dexe  patellaire  est  aboli  pendant  un  temps 
plus  ou  moins  long  d'un  seul  côté,  l'autre  étant  ou  alTaiblî  ou  même 
normal.  En  outre,  il  n'est  pas  extrêmement  rare  de  voir  des  tabétiques 
chez  lesquels  les  douleurs  fulgurantes  existent  ou  prédominent  dans 
un  seul  membre  inférieur.  Lorsque  le  tabès  atteint  la  région  cervi- 
cale de  la  moelle,  soit,  et  c'est  le  cas  le  plus  ordinaire,  par  suite  de  la 
progression  ascendante  des  lésions  dorso-lombaires,  soit  primitive- 
ment —  tabès  cervical,  —  on  peut  parfois  observer  une  différence  très 
notable  dansl'ataxie,  les  douleurs  et  les  troubles  de  la  sensibilité  des 
deux  membres  supérieurs.  Dans  un  cas  observé  par  l'un  de  nous  et 
publié  par  P.  Camus  et  Sézary  (1906),  concernant  un  cas  de  tabès 
cervical,  le  membre  supérieur  gauche  était  atteint  d'ataxie  extrême- 
ment accusée,  tandis  qu'à  droite  les  mouvements  étaient  normaux. 
Les  douleurs  n'existaient  que  dans  le  membre  ataxique  et  les  troubles 
de  la,  sensibilité  objective  étaient  beaucoup  plus  accusés  dans  ce 
membre  que  dans  celui  du  côté  opposé.  Les  membres  inférieurs 
étaient  intacts.  Mais,  nous  le  répétons  encore  une  fois,  ces  faits 
d'asymétrie  symptomatique  sont  rares.  A  propos  de  ces  faits,  signalons 
encore  une  particularité  que  nous  avons  observée  chez  une  femme 
devenue  tabétique  sept  ans  après  avoir  été  amputée  de  la  jambe 
gauche.  Chez  cette  malade,  les  douleurs  fulgurantes  débutèrent  dans 
le  membre  amputé,  six  mois  avant  d'apparaître  dans  le  membre  sain. 
C'est  le  seul  cas  de  tabès  qu'il  nous  ait  été  donné  de  voir  survenir 
chez  des  sujets  amputés  avant  le  début  de  leur  affection  médullaire, 
et  il  est  plus  que  probable  qu'il  existait  dans  ce  cas  une  relation 
entre  l'amputation  et  le  caractère  unilatéral  des  douleurs. 

Parmi  les  formes  monosymptomatiquesdu  tabès,  l'une  des  plus  im- 
portantes est  la  forme  amaurotique. 

Tabès  arrêté  par  la  cécité.  —  La  relation  qui  existe  entre 
l'atrophie  papillaire  et  la  bénignité  du  tabès  fut  signalée  pour  la 
première  fois  par  Benedikt  (1881)  :  «  Il  y  a  une  forme  dont  le  pro- 
nostic est  éminemment  favorable,  c'est  le  tabès  avec  atrophie  du 
nerf  optique.  »  Plus  tard,  Benedikt  formula  une  deuxième  propo- 
sition (1887)  :  «  Une  règle  sans  exception,  c'est  que  les  symptômes 
moteurs  du  tabès,  quel  que  soit  le  degré  qu'ils  aient  atteint,  rétro- 
cèdent aussitôt  que  la  maladie  s'est  compliquée  d'atrophie  optique.  •> 
La  justesse  de  la  première  proposition  de  Benedikt  a  été  reconnue 
par  Dejerine  et  Martin  (1890),  et  leurs  conclusions  résument  nos 
connaissances  sur  cette  forme  de  tabès  :  «  Il  est  rare  de  rencontrer 
un  tabétique  aveugle  présentant  les  signes  du  second  stade.  Les 
tabétiques  amauroliques  ne  sont  pour  ainsi  dire  prescpie  jamais 
atteints  d'ataxie.  Un  ataxique  incoordonné,  du  jour  où  est  apparue 
l'incoordination,  a  de  grandes  chances  de  ne  jamais  devenir  aveugle. 
Dans  la  majorité  des  cas,  la  cécité  diminue  ou  supprime  les  douleurs  ». 

En  résumé,  un  sujet  (jui,  au  début  de  son  tabès,  devient  aveugle 


I 

I 


TABES.  34—607 

par  atrophie  papillaire,  a  de  1res  grandes  chances  de  rester  indéfini- 
ment à  la  période  préataxique.  Chez  ce  malade,  non  seulement  le 
tabès  n'évoluera  pas,  mais  encore  les  douleurs  fulgurantes  dimi- 
nueront souvent  de  fréquence  et  d'intensité  et  parfois  même  pour- 
ront disparaître  complètement. 

Pour  ce  qui  concerne  la  deuxième  proposition  de  Benedikt,  elle 
est  plus  vivement  discutée  :  «  Quant  à  prétendre  que  les  troubles  de 
la  motilité,  une  fois  bien  établis,  puissent  rétrocéder  par  l'atrophie 
papillaire,  nos  observations  ne  nous  y  autorisent  pas.  Quand  un 
malade  incooi'donné  a  été  pris  d'amaurose,  nous  n'avons  pas  vu 
d'atténuation  dclataxie.  Néanmoins,  une  fois  nous  avons  constaté  le 
fait,  mais  il  y  a  des  rémissions  dans  le  tabès.  »  (Dejerine  et  Martin.) 
L'amélioration  de  l'ataxie  est  cependant  mentionnée  par  Bouchaud, 
Ingelrans. 

On  a  vu  le  réflexe  patellaire  reparaître  après  plusieurs  années 
d'abolition  chez  un  sujet  atteint  de  tabès  arrêté  par  la  cécité  (Deje- 
rine et  Ingelrans),  et  sans  qu'on  puisse  mettre  cette  réapparition 
du  réflexe  sur  le  compte  d'une  hémiplégie,  comme  le  fait  a  été  cons- 
taté par  Goldtlam,  Debove,  Buzzard,  Raichline.  Ce  fait  tend  h  démon- 
trer qu'il  peut  se  produire  une  régression  dans  les  symptômes  du 
tabès  lorsque  l'atrophie  papillaire  s'installe. 

Dans  ces  cas  de  tabès  avec  atrophie  papillaire,  les  lésions  médul- 
laires constatées  à  l'autopsie  sont  celles  du  tabès  classique  (Deje- 
rine), mais  au  stade  initial.  Actuellement,  il  est  encore  impossible 
d'expliquer  cet  arrêt  dans  la  sclérose  des  cordons  postérieurs,  de 
même  que  la  rétrocession  des  symptômes. 

Pierre  Marie  et  SwitalsUi  (1900)  distinguent  deux  formes  de  tabès 
avec  cécité  :  le  labes  avec  atrophie  papillaire  et  \  atrophie  papillaire 
(les  tabêtisants  :  la  première  forme  comprend  les  tabétiques  classiques 
ollVant  tous  l'aspect  du  tabès  avec  ataxic,  signe  de  Romberg,  troubles 
de  la  nutrition  générale.  Dans  la  deuxième  forme,  les  malades  ont 
un  bon  état  général,  un  air  de  santé  ;  il  n'existe  pas  de  troubles 
ti'ophiques;  les  douleurs,  l'ataxie,  sont  peu  développées.  Ces  auteurs 
croient  <[u'il  s'agit  dans  ces  deux  formes  de  localisations  dilTérentes 
ou  de  processus  différents.  Il  ne  s'agit  en  réalité  que  de  deux  formes 
du  tabès.  D'ailleurs,  si  la  première  forme  est  jjeaucoup  plus  rare  ([lu^ 
la  seconde,  elle  existe  néanmoins. 

Tabès  fruste,  tabès  bénin.  —  Kn  dehors  des  cas  précédents  et 
(liins  lesquels  le  tabès  n'évolue  |)as,  peut-être  du  fait  de  l'atrophie 
papillaire,  il  existe,  ainsi  que  nous  l'avons  déjà  dit  précédemment, 
un  nombre  considérable  de  cas  dans  lesquels  le  labes  se  résume, 
pendant  de  très  longues  années,  à  (juelques  symptômes  qui  incom- 
modent si  peu  ceux  qui  en  sont  porteurs  qu'ils  ne  se  savent  pas 
malades.  C'est  par  hasard,  au  cours  d'une  autre  affection,  que  le 
tabès  est  découvert.  Il  en  est  qui  ne  présentent  que  le  signe  d'ArgylI- 
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Robertson  et  le  signe  de  Westphal,  avec  quelques  douleurs  vagues 
que  le  malade  rapporte  à  du  rhumatisme.  Le  signe  d'Argyll  peut 
même  rester  longtemps  isolé,  mais  à  lui  seul  il  ne  permet  pas  de  dire 
que  le  tabcs  est  déjà  constitué. 

Tabès  suivant  la  localisation  anatomique.  —  Lanatomie  patho- 
logique nous  enseigne  que  presque  toujours  la  région  cervicale  de  la 
moelle  est  moins  dégénérée  que  la  région  dorsale  ou  la  région  lombo- 
sacrée  :  c'est  pourquoi  l'ataxie  des  membres  supérieurs  est  toujours 
plus  tardive  et  moins  intense  que  celle  des  membres  inférieurs. 
Lorsque  la  sclérose  des  cordons  postérieurs  est  plus  marquée  à  la 
région  dorsale,  les  malades  se  plaignent  surtout  de  douleurs  en 
ceinture,  de  crises  viscérales;  lorsqu'elle  a  son  maximum  d'intensité 
à  la  région  sacrée,  les  troubles  génito-urinaires  sont  les  premiers  en 
date.  Le  tabès  des  racines  lombaires  et  premières  sacrées  répond  à 
la  forme  la  plus  courante  :  douleurs  lancinantes,  fulgurantes,  téré- 
brantes  des  membres  inférieurs,  ataxie,  atrophies,  arlhropathies, 
maux  perforants,  etc.  Suivant  la  préexistence  et  la  prépondérance 
des  dégénérescences  dans  telle  ou  telle  région  de  la  moelle,  on 
serait  donc  en  droit  de  distinguer  un  tabès  dorsal,  un  tabès  lombaire, 
un  tabès  lombo-sacré,  etc. 

Tabès  cervical.  —  Le  tabès  cervical  est  exceptionnel  (Dejerine, 
Martin,  Eichhorst,  Raymond,  Redlich  et  Leyden,  Heverock  et  Riedel;. 
Ici  les  membres  supérieurs  sont  pris  les  premiers  et,  au  lieu  d'avoir 
une  marche  ascendante,  le  tabès  a  une  marche  descendante.  Le 
pronostic  est  plus  sévère  que  dans  la  forme  classique,  parce  qu'il 
s'étend  plus  facilement  aux  muscles  de  la  tête  et  du  cou  et  aux  nerfs 
crâniens  [tabès  supérieur).  Les  troubles  bulbaires,  laryngés,  respi- 
ratoires et  cardiaques  sont  plus  habituels  et  plus  tenaces;  ils  sont 
parfois  les  premiers  en  date  :  c'est  alors  le  tabès  à  début  cé|)halique 
ou  bulbaire.  Sous  le  nom  de  tabès  supérieur  on  comprend  encore  les 
cas  dans  lesquels  les  paralysies  des  nerfs  crâniens,  paralysie  faciale, 
paralysie  oculaire,  paralysies  du  spinal,  hypoglosse,  glosso-pharyn- 
gien,  du  trijumeau  devancent,  et  effacent  en  quelque  sorte  les  autres 
symptômes. 

Tabès  suivant  l'âge,  suivant  l'époque  du  début.  —  Le  début  du 
tabès  a  lieu  assez  généralement  de  six  à  quinze  ans  après  l'accident 
initial  de  la  syphilis.  Plus  rarement  les  premiers  symptômes  s'ins- 
tallent après  la  quinzième  année  (tabès  tardif),  exceptionnellement 
dans  le  courant  des  quatre  premières  années  (labes  précoce  . 

Tabès  précoce.  —  11  peut  avoir  une  évolution  assez  rapide  et  être 
un  tabès  grave,  s'associant  parfois  à  la  paralysie  générale;  mais  il  n'y 
a  rien  d'absolu  à  cet  égard,  et  le  tabès  précoce  n'est  pas  forcément 
un  tabès  à  pronostic  particulièrement  grave. 

Tabès  tardif.  —  Passé  l'âge  de  cinquante  ans,  il  est  rare  de  voir 
se  développer  le  tabès,  et  si  des  observations  ont  été  publiées  dans 
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lesquelles  il  a  fait  son  apparition  à  un  âge  avancé,  c'est  sans  cloute 
à  cause  de  l'âge  auquel  a  été  contractée  la  syphilis,  témoin  les  deux 
malades  d'Erb  qui,  infectés  à  cinquante-quatre  et  cinquante-sept 
ans,  deviennent  tabétiques  à  cinquante-neuf  et  soixante  ans.  Cepen- 
dant il  est  des  cas  oîi  le  tabès  est  apparu  tardivement  (cinquante-six 
ans),  bien  que  la  syphilis  ait  été  contractée  â  un  âge  peu  avancé 
(vingt  et  un  ans)  (Dieulafoyj.  Plusieurs  observations  de  tabès  tardif 
appartenant  au  service  de  l'un  de  nous  à  la  Salpètrière  ont  été 
publiées  par  Ingelrans;  mais  la  date  de  la  contamination  syphilitique 
n'a  pu  être  établie.  L'un  de  nous,  dans  la  pratique  privée,  a  observé 
un  cas  de  tabès  ayant  débuté  à  cinquante-neuf  ans,  chez  un  homme 
qui  avait  contracté  la  syphilis  à  l'âge  de  vingt  ans.  Dans  un  autre 
cas,  syphilis  à  seize  ans,  début  du  tabès  à  soixante-six  ans,  cest- 
à-dire  cinquante  ans  après  l'infection.  Le  tabès  à  début  tardif  ne 
paraît  pas,  quant  à  l'évolution  clinique,  avoir  de  caractères  bien 
particuliers. 

Tabès  et  hémiplégie.  —  L'association  du  tabès  et  de  Thémiplégie 
se  fait  de  deux  manières  :  ou  bien  le  tabès  se  développe  chez  un 
ancien  hémiplégique,  ou  bien  Ihémiplégie  survient  chez  un  individu 
qui  est  déjà  labétique. 

Lorsque  rhémipiégie  précède  le  tabès,  les  rétlexes  tendineux 
diminuent,  puis  disparaissent  du  côté  paralysé  au  fur  et  à  mesure 
qu'évolue  la  sclérose  des  cordons  postérieurs.  Toutefois,  dans  le 
tabès,  les  membres  supérieurs  sont  presque  toujours  pris  plus  tardi- 
vement et  avec  moins  d'intensité  que  les  membres  inférieurs;  aussi 
n'est-il  pas  surprenant  d'observer  chez  certains  malades  une  aboli- 
tion totale  des  réflexes  tendineux  des  membres  inférieurs  coïncidant 
avec  la  persistance  des  réllexes  tendineux  au  membre  supérieur  du 
côté  hémiplégie,  tandis  qu'ils  ont  disparu  du  côté  sain.  L'un  de  nous 
a  constaté  le  fait  sur  un  tabétique  dont  l'observation  a  été  publiée 
par  Leenhardt  et  Xorero  (1900). 

Lorsque  l'hémiplégie  est  postérieure  au  tabès,  on  voit  quelquefois 
réapparaître  les  réflexes  dans  les  membres  parésiés,  et  même  ils 
peuvent  être  exagérés. 

Dans  les  deux  éventualités,  le  réflexe  plantaire  peut  se  faire  en 
extension. 

Dans  ces  cas,  du  reste,  l'hémiplégie  est  généralement  d'origine 
syi>hiliti(iue. 

Tabès  et  paraplégie.  —  La  paraplégie  des  tabétiques  est  due, 
soit  à  une  doubh;  dégénérescence  du  faisceau  pyramidal  consécu- 
tive à  une  lésion  cérébrale,  soit  —  et  c'est  le  cas  le  plus  fréquent  — 
à  une  sclérose  combinée  (Voy.  Scléroses  combinées). 

L'association  d'une  myédite  transverse  avec  le  tabès  est  des  plus 
exceptionnelle  et,  pour  notre  pari,  nous  nen  avons  jamais  jusqu'ici 
observé  d'exemple.  La  pathogénie  des  paraplégies  passagères,  fort 
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rares  du  reste,  est  très  souvent  indéterminée.  Lorsquelles  appa- 
raissent après  de  violentes  crises  de  douleurs  fulgurantes,  elles  nous 
paraissent,  ainsi  que  nous  l'avons  précédemment  indiqué,  relever 
de  l'inhibition. 

Le  tabès  peut  enfin  coexister  avec  la  syringomyélie  ou  se  compliquer 
d'hystérie;  cette  dernière  association  a  été  plus  souvent  observée 
dans  les  services  hospitaliers  où  tabétiques  et  hystériques  vivent  les 
uns  à  côté  des  autres. 

Tabès  juvénile.  —  Tabès  héréditaire.  —  Le  tabès  n'est  pas 
toujours  une  maladie  de  l'âge  adulte  ;  il  existe  actuellement  dans 
la  littérature  un  certain  nombre  d'observations  de  tabès  développés 
dans  les  vingt  premières  années  de  la  vie,  pour  la  plupart  de  douze  à 
vingt  ans.  Au-dessous  de  dix  ans,  le  labes  est  encore  beaucoup  plus 
rare,  toutefois  il  a  été  signalé,  et  le  cas  le  plus  précoce  est  celui  de 
Dydinski  :  les  premiers  symptômes  sont  apparus  entre  trois  et  cinq  ans. 

Dans  les  antécédents  des  sujets  atteints  dès  le  jeune  âge,  on 
retrouve  soit  la  syphilis  acquise,  soit  la  syphilis  héréditaire.  Il  est 
définitivement  admis  aujourd'hui  que  le  labes  doit  compter  parmi 
les  méfaits  de  la  syphilis  héréditaire,  les  parents  eux-mêmes  sont 
parfois  atteints  de  tabès  ou  de  paralysie  générale.  Mais  il  ne  faudrait 
pas  croire  que  le  tabès  des  syphilitiques  héréditaires  débute  toujours 
dans  les  vingt  premières  années  de  la  vie  :  il  en  est  dont  les  premiers 
signes  éclatent  au  même  Age  que  le  tabès  classique. 

Le  tabès  héréditaire  a  dans  son  allure  et  son  évolution  quelques 
caractères  spéciaux.  Les  troubles  urinaires  et  l'atrophie  papillaire 
sont  des  symptômes  relativement  plus  fréquents  et  plus  précoces  que 
dans  le  tabès  ordinaire,  les  douleurs  fulgurantes  ouvrent  moins 
souvent  la  scène,  l'ataxie  est  légère  et  tardive,  les  troubles  de  la 
sensibilité  et  le  signe  de  Romberg  sont  peu  accusés. 

Tabès  et  paralysie  générale.  —  L'association  du  labes  et  de  la 
paralysie  générale,  déjà  observée  par  Hoiïmann  et  Tûrck,  par  Bail- 
larger  (1862j,  Westphal  (1863-1867),  Topinard,  Jaccoud,  Foville  et 
Rey,  a  été  particulièrement  étudiée  au  cours  de  ces  dernières  années  : 
si  ces  deux  maladies  évoluent  si  fréquemment  chez  le  même  sujet, 
c'est  qu'elles  se  développent  sur  le  même  terrain,  c'est-à-dire  chez 
des  syphilitiques  souvent  prédisposés  par  une  hérédité  chargée.  Telle 
est  la  conclusion  qui  se  dégage  des  nombreux  travaux  parus  sur 
cette  question.  Parmi  les  symptômes  que  l'on  trouve  décrits  dans  les 
études  classiques  consacrées  à  la  paralysie  générale,  il  en  est  qui 
lui  appartiennent  en  commun  avec  le  tabès  :  tels  les  troubles 
oculaires,  les  douleurs,  les  troubles  trophiques,  etc.  ;  c'est  pourquoi 
Raymond  et  d'autres  auteurs  'considèrent  le  tabès  et  la  paralysie 
générale  comme  une  seule  et  même  maladie.  Jaccoud  et  ]\L*ignan 
avaient  également  envisagé  la  paralysie  générale  comme  le  résultat 
de  la  propagation  de   l'alfection  médullaire  au  cerveau.  Nageotte, 
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qui  a  particulièrement  étudié  ces  rapports,  conclut  :  «  Le  tabès  et  la 
paralysie  générale,  qui  ont  la  mêmeétiologie,  coexistent  dans  un  trop 
grand  nombre  de  cas  et  se  combinent  de  laçons  trop  variées  pour 
que  l'on  puisse  voir  dans  une  de  ces  afl'ections  une  complication  de 
1  autre  :  ou  doit  les  considérer  comme  des  manifestations  diverses 
d'une  seule  et  même  maladie.  » 

Le  tabès  précède  ou  accompagne  la  paralysie  générale  :  c'est  l'éven- 
tualité la  plus  ordinaire  ;  lorsque  le  tabès  suit  la  paralysie  générale, 
c  est  habituellement  de  si  près  qu'il  est  bien  difficile  d'affirmer  qu'ils 
n'ont  pas  débuté  ensemble.  Enfin,  chez  un  grand  nombre  de  tabé- 
tiques,  la  paralysie  générale  resterait  silencieuse  :  «  Lorsqu'un 
tabetique  meurt  sans  avoir  présenté  des  symptômes  mentaux  bien 
appréciables,  on  peut  trouver  dans  son  cerveau  la  lésion  de  la 
paralysie  générale,  et  il  est  probable  que  ces  cas  sont  fréquents.  .. 
(Nageotte.) 

Suivant  les  cas,  les  symptômes  de  la  paralysie  générale  prédo- 
minent et  le  tabès  reste  fruste,  il  passe  inaperçu  :  l'absence  du  réflexe 
patellaire,  les  troubles  radiculaires  de  la  sensibilité,  l'ataxie  doivent 
être  recherchés;  ou  bien  les  symptômes  du  labes  sont  au  grand 
complet,  la  marche  en  est  précipitée,  tandis  que  lélat  intellectuel 
baisse  lentement  sans  manifestation  bruyante.  C'est  surtout  dans  ces 
associations  de  tabès  et  de  paralysie  générale  que  l'on  observe  dès  le 
début  les  attaques  d'apoplexie  et  les  crises  d'épilepsie  partielle  ou  <^é- 
nerahsée,  les  hémiplégi,.s  transitoires.  Les  deux  maladies  peuvent 
se  combiner  sous  des  aspects  variés,  étant  l'une  et  l'autre  riches  en 
symptômes  et  en  accidents. 

La  fréquence  de  cette  association  est  diversement  formulée  •  la 
paralysie  générale  serait  accompagnée  de  tabès  dans  les  deux  tiers 
des  cas,  d'après  Nageotte.  Cette  proportion  ne  doit  pas  beaucoup 
s  éloigner  de  la  vérité  si  on  tient  compte  non  seulement  de  l'obser- 
vation clinique,  mais  aussi  des  examens  anatomiques  dans  lesquels 
des  lésions  a  peine  ébauchées  du  tabès  ont  été  constatées  Cette 
même  proposition  peut-elle  être  renversée  et  le  tabès  se  complique-t-il 
souventde paralysie  généraIe?Xous  nelepensons  pas,  car  le  nombre 
des  tabetiqucs  qui  meurent  après  de  longues  années  de  maladie  sans 
avoir  manifesté  le  moindre  désordre  intellectuel  est  considérable  • 
1  semble  même  que  plus  le  tabès  est  ancien,  moins  il  a  de  chances 
de  se  compliquer  de  paralysie  générale.  En  faveur  de  cette  opinion 
on  peut  invoquer  ce  fait  que,  dans  les  hospices  d'incurables,  on  voit 
rarement  la  paralysie  générale  compliquer  le  tabès  avancé.  Pendant 
ies  huit  ans  passés  par  l'un  de  nous  à  l'hospice  de  Bicôtre,  il  ne  lui 
a  ete  donné  d'observer  le  fait  que  deux  fois,  et  depuis  quatorze  ans 
quil  est  à  la  Salpêtrière  il  n'en  a  observé  qu'un  exemple  chez  les 
labetiques  hospitalisées  dans  son  service. 

PRONOSTIC.   -    Il    est  toujours  sévère,    car  le  tabès  ne  guérit 
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jamais  ni  spontanément,  ni  môme  avec  les  secours  de  la  thérapeutique. 
Nous  sommes  encore  très  mal  armés  pour  enrayer  les  progrès  de  la 
maladie  qui,  fort  heureusement,  s'arrête  assez  souvent  d'elle-même 
dans  son  évolution,  mais  qui,  dans  un  grand  nombre  de  cas,  produit 
des  infirmités  irrémédiables  :  l'incoordination,  les  arthropathies,  les 
atrophies  musculaires  en  sont  les  causes  les  plus  habituelles. 

Peut-on.  dès  le  début  du  tabès,  en  prévoir  la  marche  et  la  gravité? 
Est-il  possible  de  prévoir  que  tel  tabès  restera  à  la  période  pré- 
alaxique,  que  tel  autre,  au  contraire,  amènera  l'ataxie  dans  l'espace 
de  quelques  mois?  Il  est  extrêmement  difficile  de  répondre  à  cette 
question;  en  tout  cas,  la  nature  et  la  localisation  des  premiers 
accidents  sont  moins  propres  à  nous  en  donner  la  solution  que  la 
marche  de  la  maladie  à  son  origine.  Lorsque  les  premiers  symptômes 
restent  isolés  pendant  une  période  de  plusieurs  mois  avec  une 
tendance  très  faible  à  l'aggravation,  et  que  l'état  général  se  maintient, 
il  y  a  des  chances  pour  que  la  maladie  ait  une  marche  plutôt  lente 
et  progressive.  Si,  au  contraire,  le  tabès  a  une  marche  rapide  dès  le 
début,  si  en  quelque  sorte  il  brûle  les  étapes,  le  pronostic  devient 
plus  sévère,  non  seulement  au  point  de  vue  social,  mais  encore  quo  ad 
vilam.  Somme  toute,  c'est  surtout  l'évolution  qui  permet  de  faire  le 
pronostic  et,  dans  limmense  majorité  des  cas,  il  est  impossible,  un 
cas  de  tabès  préataxique  étant  donné,  de  dire  si  l'affection  restera 
stationnaire  ou  si  au  contraire  elle  continuera  à  évoluer. 

Plusieurs  auteurs  sont  disposés  à  admettre  que  le  tabès  est 
actuellement  moins  grave  qu'il  ne  l'était  autrefois.  Nous  croyons 
qu'il  s'agit  là  plutôt  d'une  apparence  qui  tient  à  ce  que  nous  savons 
mieux  dépister  les  tabès  frustes  et  que,  par  rapport  au  nombre  global 
des  tabétiques,  le  tabès  grave  occupe  une  place  relativement  moins 
importante. 

La  mort  est  occasionnée  soit  par  les  progrès  de  la  maladie  ou  par 
l'un  des  accidents  qui  lui  sont  propres,  soit  par  une  affection  inter- 
currente, soit  par  l'infection  causale,  la  syphilis. 

Parmi  les  accidents  du  tabès  qui  sont  susceptibles  d'entraîner  la 
mort  dans  un  bref  délai,  il  faut  citer  les  paralysies  laryngées  amenant 
l'asphyxie;  les  troubles  bulbaires,  la  syncope,  les  accidents  sphincté- 
riens  par  les  complications  auxquelles  ils  exposent  :  cystite,  pyélo- 
néphrite,  néphrite  ascendante;  les  escarres  du  décubitus. 

Parmi  les  maladies  intercurrentes,  la  tuberculose  pulmonaire  vient 
en  première  ligne,  surtout  dans  les  milieux  hospitaliers,  puis  la  pneu- 
monie ;  enfin,  avec  une  fréquence  beaucoup  moins  grande,  la  fièvre 
typhoïde,  l'érysipèle,  etc.  ;  mais  ces  différents  modes  de  terminaison 
n'ont  rien  de  spécial  au  tabès  :  la  tuberculose  elle-même,  que  l'on 
retrouve  avec  une  assez  grande  fréquence  à  l'autopsie  des  tabétiques 
hospitalisés,  n'est  pas  toujours  la  cause  de  la  mort. 

La  syphilis  amène  la   mort   par  ses   localisations    sur  d'autres 
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viscères,  soit  par  la  paralysie  générale,  soit  par  les  lésions  cardio- 
artérielles (lésions  aortiques),  soit  par  liclus  apoplectique.  Les  para- 
lysies, les  hémiplégies,  Tépilepsie,  les  attaques  d'apoplexie  que  Ton 
trouve  parfois  relevées  dans  les  observations  de  tabétiques,  sont 
pour  la  plupart  des  accidents  syphilitiques.  L'hémiplégie  serait  géné- 
ralement transitoire,  résolutive  (Fournierj,  de  mêmeque  la  paraplégie 
du  début. 

A  part  les  cas  où  le  tabès  s'accompagne  d'une  sclérose  des  fais- 
ceaux latéraux  (tabès  ataxo-paraplégicjue  ,  la  paraplégie  est  un 
accident  rare  au  cours  du  labes,  à  moins  de  regarder  comme  telle 
l'impuissance  motrice  plus  ou  moins  complète  des  membres  infé- 
rieurs que  l'on  observe  chez  les  alaxiques  très  avancés  et  cachec- 
ti([ues.  Telle  est  aussi  la  conséquence  de  l'atrophie  musculaire  des 
membres  inférieurs. 

L'association  d'une  myélite  Iransverse  avec  le  tabès  est  des  plus 
exceptionnelle,  et  pour  notre  part  nous  n'en  avons  jamais  jusqu'ici 
observé  d'exemple.  Quant  aux  paraplégies  passagères,  fort  rares  du 
reste,  leur  pathogénie  est  dans  certains  cas  indéterminée.  D'autres 
fois,  apparaissant  après  de  violentes  crises  de  douleurs  fulgurantes, 
elles  nous  paraissent,  ainsi  (juenous  l'avons  précédemment  indicjué, 
relever  de  l'inhibition.  Enfin,  il  fautsonger  à  la  possibilité  d'accidents 
hystériques  concomitants. 

La  mort  subite  est  relativement  rare,  et,  lorsque  le  tabétique 
échappe  aux  diverses  complications  que  nous  avons  énumérées.  il 
s'émacie  et  se  cachectise  lentement,  il  meurt  dans  le  marasme  avec 
des  escarres. 

Le  pronostic  est  toujours  sévère  ;  la  durée  de  l'alTection  peut  être 
très  longue,  dépasser  vingt,  trente  ans,  et  même  davantage;  parfois, 
au  contraire,  la  maladie  marche  rapidement,  pour  ainsi  dire  d'une 
facjon  aiguë,  en  un  ou  deux  ans.  Encore  une  fois,  il  est  fort  difficile 
de  prévoir  dès  le  début  quelle  sera  l'évolution  de  l'aiïeclion  :  il  est  des 
tabétiques  qui  restent  en  quelque  sorte  indéfiniment  à  la  période 
préataxique,  d'autres  deviennent  ataxiques  en  quelques  mois.  Les 
troubles  respiratoires,  les  complications  cardio-vasculaires,  les 
troubles  urinaires  assombrissent  le  pronostic;  il  est  plus  favorable  si 
le  tabès  est  fruste,  le  début  insidieux,  l'invasion  très  lente.  Enfin  il 
est  bon  de  faire  remarquer  que  Ion  voit  des  tabétiques  atteindre  un 
Age  très  avancé. 

DIAGNOSTIC.  —  Le  diagnostic  du  tabès  est  très  facile  à  établir 
dans  la  grande  majorité  des  cas.  Lorsque  la  symptomatologie  est  au 
grand  complet:  ataxie,  douleurs  fulgurantes,  douleurs  en  ceinture, 
troubles  de  la  sensibilité,  troubles  des  sphincters,  etc.,  et  surtout  la 
coexistence  du  signe  d'Argyll-Bobertson,  du  signe  de  \\"est])hal  et 
du  signe  de  Romberg,  il  ne  subsiste  aucune  hésitation,  et  aucune 
autre  alTection  ne  peut  être  confondue  avec  la  maladie  de  Duchenne. 
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Les  paralysies  oculaires,  les  arthropathies,  le  mal  perforant  plantaire, 
les  fractures  spontanées,  pour  être  moins  constants,  n'en  éveillent 
pas  moins  immédiatement  l'idée  du  labes. 

Le  diagnostic  devient  plus  délicat,  mais  reste  néanmoins  presque 
toujours  possible,  lorsqu'il  s'agit  d'une  forme  anormale  de  tabès, 
soit  d'un  tabès  fruste,  soit  d'un  tabès  à  évolution  très  lente  ou  très 
rapide,  soit  d'un  tabès  compliqué  ou  associé  à  d'autres  affections 
médullaires.  En  effet,  les  premiers  symptômes  du  tabès  ont,  chez 
quelques  malades,  une  apparition  lente  :  ils  peuvent  exister  isolément 
pendant  des  mois  et  même  des  années  ;  et  le  début  de  l'affection  peut 
avoir  lieu  de  bien  des  manières  différentes.  Chez  les  uns,  ce  sont  les 
crises  gastriques  qui  donnent  le  signal,  chez  d'autres  des  douleurs, 
chez  d'autres  encore  le  vertige,  etc.  ;  lorsque  le  malade  vient  con- 
sulter, ce  peut  être  le  seul  trouble  qu'il  accuse  et,  l'idée  du  tabès 
n'étant  pas  tout  d'abord  présente  à  l'esprit,  la  méprise  est  commise 
et  le  symptôme  observé  rapporté  à  une  affection  purement  locale: 
les  crises  gastriques  à  un  ulcère  gastrique,  les  douleurs  au  rhumatisme 
ou  à  la  goutte,  le  vertige  à  une  affection  gastrique  ou  auriculaire. 
Cependant  il  est  exceptionnel  qu'un  examen  plus  approfondi  ne  révèle 
pas  l'existence  de  quelques  signes  fondamentaux  du  labes. 

Les  névrites  périphériques  et  quelques  affections  médullaires 
simulent  le  tabès;  doù  les  noms  de  nervo-tabes  et  pseiido-labes  qui 
leur  ont  été  donnés. 

Cevla'mes polynévrites  onl  une  symptomatologie  qui  présente  plus 
d'un  point  commun  avec  le  tabès.  Au  point  de  vue  de  leur  expres- 
sion clinique,  on  peut  distinguer  trois  formes  aux  polynévrites  :  la 
forme  motrice,  la  forme  sensitive  et  la  forme  mixte.  Dans  la  forme 
sensitive,  il  existe  de  l'ataxie,  des  douleurs  fulgurantes  et  téré- 
brantes,  des  aneslhésies,  l'abolition  des  réflexes  rotuliens,  le  signe 
de  Romberg:  dans  les  formes  graves,  la  paralysie  des  sphincters. 
Cette  forme  rappelle  si  bien  la  symptomatologie  du  tabès  qu'elle  a 
été  décrite  par  l'un  de  nous  en  1882  sous  le  nom  de  nervo-tabes  ou  de 
tabès  périphérique  :  elle  s'en  distingue  par  son  évolution  plus  rapide, 
par  l'absence  du  myosis  et  du  signe  d'Argyll-Robertson,  par  sa 
tendance  à  la  guérison,  par  la  douleur  à  la  pression  des  masses  mus- 
culaires et  des  troncs  nerveux,  par  la  topographie  différente  des  anes- 
lhésies, qui  ici  diminuent  delà  périphérie  vers  la  racine  du  membre, 
tandis  que,  dans  le  labes,  elles  ont  toujours  une  topographie  radicu- 
laire.  Mais  les  douleurs  peuvent  atteindre,  dans  la  polynévrite, 
l'intensité  des  douleurs  fulgurantes  du  labes,  bien  qu'elles  procèdent 
plus  rarement  par  crises,  et,  quoi  qu'en  disent  certains  auteurs, 
l'ataxie  présente  tous  les  caractères  de  l'incoordination  tabétique. 
Dans  les  formes  mixtes  de  la  paralysie  alcoolique,  la  paralysie  et 
l'atrophie  musculaire  se  joignent  à  l'ataxie,  et  la  démarche  devient 
celle  de  l'ataxique  atteint  d'atrophie  musculaire. 
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Les  pseudo-tabes  par  polynévrite  ou  nervo-labes  reconnaissent 
généralement  pour  cause  un  agent  toxique:  après  l'alcool,  mais  avec 
un  degré  do  fréquence  beaucoup  moins  élevé,  il  faut  citer  l'arsenic. 
L'intoxication  par  ce  poison  donne  lieu,  en  elTet,  à  des  névrites  péri- 
phériques, mais  la  forme  sensitive  est  moins  souvent  observée  que  la 
forme  motrice  ou  la  forme  mixte.  On  a  signalé  encore  des  cas  de  nervo- 
tabesnicotinique,  cuprique,  parle  sulfure  de  carbone.  Les  antécédents 
du  malade  et  les  éléments  de  diagnostic  précédemment  énumérés 
permettent  d'éviter  l'erreur. 

Le  poison  peut  être  d'origine  microbienne.  Au  nombre  des  acci- 
dents nerveux  qui  complifjuent  parfois  la  diphtérie  et  en  dehors  des 
paralysies  proprement  dites,  on  rencontre  l'alaxie  des  membres,  les 
troubles  de  la  sensibilité  et  les  autres  symptômes  du  nervo-tabes 
(Jaccoud,  Dejerine);  l'atrophie  musculaire  peut  faire  complètement 
défaut.  La  notion  étiologique  et  l'apparition  rapide  des  symptômes 
rendent  le  diagnostic  facile.  D'autres  fois,  ainsi  qu'il  nous  a  été  donné 
d'en  ol)server  des  exemples,  le  nervo-tabes  relève  d'une  infection  ou 
d'une  intoxication  indéterminée. 

Dans  ces  ditférents  cas,  le  diagnostic,  nous  le  répétons,  est  en 
général  facile.  Du  reste,  dans  les  cas  douteux,  l'évolution  lèvera  tous 
les  doutes,  car  le  tabès  périphérique  est  une  afl'eclion  curable  et  dans 
laquelle  la  guérison  est  constante. 

Il  existe  non  seulement  des  pseudo-tabes  par  polynévrite,  mais 
encore  des  pseudo-tahes  par  lésions  médullaires  :  tel  le  labes  ergoti- 
niqiie  (Tuczek),  dans  le(|uel  on  retrouve  l'abolition  du  réflexe  patel- 
laire,  le  signe  de  Romberg,  l'ataxie,  les  troubles  de  la  sensibilité; 
mais,  outre  que  le  signe  d'Argyll-Robertson  fait  défaut  et  que  la 
cachexie  est  de  règle,  le  caractère  épidémique  de  cette  afTeclion,  les 
troubles  mentaux,  les  phénomènes  convulsifs,  (jui  la  compliquent, 
son   évolution    plutôt  rapide  ne  donnent  lieu  à  aucune  hésitation. 

Lepseiido-lahesdial'élique  peut  être  rangé, soit  dans  les  nervo-tabes, 
soit  dans  les  pseudo-tabes  médullaires,  car  des  lésions  de  la  moelle 
ont  été  constatées  à  l'autopsie  de  diabétiques  ;  mais,  cliniquemenl,  le 
pseudo-tabes  diabétique  se  confond  souvent  avec  le  nervo-tabes.  En 
outre,  l'abolition  du  phénomène  du  genou  est  relevée  assez  fréquem- 
mentchez  les  diabétiques  (Bouchard).  Le  diagnostic  avec  le  tabès  vrai 
repose  sur  les  éléments  qui  ont  été  indi(piés  plus  haut  :  l'absence  des 
signes  pupillaires  et  du  signe  d'Argyll-Robertson  ;  la  topographie  des 
troubles  sensitifs,  qui  est  à  type  périphérique  et  non  radiculaire,  a 
une  grosse  importance.  Les  douleurs  ont  plutôt  le  caractère  névral- 
gi(pie  que  le  caractère  fulgurant  des  tlouleurs  des  ataxiques;  la  gly- 
cosurie mettra  enfin  rapidement  sur  la  voie,  mais  elle  a  été  constatée 
aussi  chez  des  tabéliques. 

Lichtheim,  tout  d'abord,  [)uis  Minnich  et  d'autres  auteurs  ont 
observé,  au  cours  de  l'anémie  pernicieuse,  des  phénomènes  nerveux 
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qui  présentent  quelque  analogie  avec  ceux  de  lalaxie  locomotrice  : 
si  l'abolition  des  réflexes  patellaires,  les  altérations  de  la  sensibilité, 
les  troubles  de  la  marche  sont  susceptibles  de  faire  penser  au  tabès, 
l'absence  ou  le  faible  degré  d'incoordination  dans  les  mouvements 
isolés,  l'absence  de  signes  pupillaires,  de  troubles  sphinctériens,  la 
rareté  des  douleurs  fulgurantes,  la  gravité  de  l'état  général,  différen- 
cient suffisamment  ces  deux  affections  (Dejerine  et  André-Thomas). 

La  maladie  de  Friedreich  se  distingue  de  l'ataxie  locomotrice  par 
son  début  dans  l'enlance  ou  l'adolescence,  par  la  grande  inten- 
sité de  l'incoordination  et  de  la  titubation,  par  l'absence  de  douleurs 
et  de  troubles  de  la  sensibilité,  par  l'absence  du  signe  d'Argyll- 
Robertson,  par  les  déformations  des  pieds  et  de  la  colonne  vertébrale, 
par  le  nystagmus  et  les  troubles  de  la  parole,  etc.  Dans  l'a  maladie  de 
Friedreich,  l'ataxie  des  mouvements  est  différente  de  celle  du  tabès. 
Lorsque  le  malade  veut  prendre  un  objet,  sa  main  est  agitée  de 
mouvements  de  translation  plus  ou  moins  nombreux,  puis  s'abat  sur 
l'objet.  La  main  uplane»  (M.  Carre). 

Malgré  certains  symptômes  communs  aux  deux  affections,  — 
signe  d'Argyll-Robertson  et  de  Romberg,  abolition  des  réflexes 
tendineux,  ataxie,  troubles  de  la  sensibilité,  —  le  diagnostic  entre  le 
tabès  et  la  névrite  inlerstilielle  hypeiirophique  et  progressive  de 
lenfance  (Dejerine  et  Sottas)  est  facile  à  établir.  Dans  cette  dernière 
affection,  le  début  a  lieu  dans  l'enfance  ou  l'adolescence,  chose  excep- 
tionnelle dans  le  tabès  :  l'atrophie  musculaire  se  montre  dès  le  début, 
les  nerfs  sont  hypertrophiés,  il  existe  de  la  cypho-scoliose  et  les 
sphincters  sont  intacts. 

L'ataxie  des  atrophies  cérél)elleiises  possède  des  caractèresassez  par- 
ticuliers; elle  est  beaucoup  moins  accusée  que  dans  le  tabès;  les  céré- 
belleux titubent,  sont  instables;  ils  hésitent  pendant  la  marche,  ils  ne 
marchent  plus  suivant  une  ligne  droite,  ils  festonnent  ;  mais  les 
mouvements  isolés  des  membres  inférieurs  sont  bien  exécutés.  Les 
troubles  de  la  sensibilité,  le  signe  de  Westphal,  le  signe  de  Romberg 
et  le  signe  d'Argyll-Robertson  font  défaut  :  le  vertige,  que  Duchenne 
(de  Boulogne)  considérait  comme  la  cause  directe  de  l'ataxie  céré- 
belleuse, —  il  l'appelait  ataxie  vertigineuse,  —  peut  faire  complète- 
ment défaut  dans  l'atrophie  cérébelleuse,  tandis  qu'il  existe  chez 
quelques  tabétiques. 

La  déséquilibration  est  beaucoup  plus  accentuée  dans  les  tumeurs 
que  dans  les  atrophies  cérébelleuses,  mais  le  tableau  clinique  diffère 
davantage  du  tabès  ;  les  symptômes  de  compression  propres  aux 
tumeurs;  céphalée,  vomissements,  stase  papillaire,  permettront  tou- 
jours d'éviter  la  confusion  entre  un  néoplasme,  de  quelque  siège 
qu'il  soit,  et  l'ataxie  locomotrice.  Cependant,  dans  quelques  cas  de 
tumeur  cérébrale,  il  existe  des  douleurs  fulgurantes,  de  l'abolition  des 
réflexes,  un  peu  d'ataxie  des  mouvements,  et,  à  l'autopsie,  on  trouve 
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des  lésions  des  cordons  postérieurs  distribuées  dans  les  mêmes  zones 
que  dans  le  tabès:  elles  ne  sont  elles-mêmes  que  la  conséquence  des 
lésions  radiculaires  produites  par  l'hypertension  du  liquide  céphalo- 
rachidien.  Les  symptômes  de  compression  encéphalique  lèveront 
encore  tous  les  doutes.  Le  diagnostic  est  encore  assez  délicat  avec 
certaines  tumeurs  de  l'hypophyse  qui  compriment  le  chiasma 
et  produisent  rapidement  la  cécité,  avant  que  les  signes  d'hyper- 
tension du  liquide  cépiialo-rachidien  se  soient  manifestés.  La  tumeur 
peut  alors  être  méconnue  et  prise  tout  d'abord  pour  un  tabès  avec 
atrophie  papillaire. 

Dans  sa  l'orme  classique,  la  sclérose  en  plaques  est  facile  à  distin- 
guer :  le  tremblement,  le  nystagmus,  la  scansion  de  la  parole  sont 
suffisamment  caractéristiques,  mais,  comme  pour  le  labes,  il  en 
existe  des  formes  frustes.  L'étal  de  contracture  et  l'exagération 
spasmodique  des  réllexes  tendineux  sont  constants  dans  la  sclérose 
en  plaques,  tandis  que  dans  le  tabès  il  existe  de  l'hypotonie,  et  les 
réflexes  sont  affaiblis  ou  abolis;  dans  la  sclérose  en  plaques,  la 
démarciie  est  spasmodique  ou  cérébelleuse  ou  toutes  les  deux  à  la 
fois,  démarche  bien  ditïérente  de  celle  de  lalaxique.  En  outre,  bien 
que  quelques  symptômes,  tels  que  les  troubles  sphinctériens.  les 
douleurs  fulgui'antes,  les  crises  gastriques,  l'inégalité  pupillaire  et 
l'absence  de  réaction  lumineuse  aient  été  signalés  dans  quelques  cas 
de  sclérose  en  plaques,  ils  y  sont  d'une  fréquence  beaucoup  moindre. 
Enfin  les  troubles  de  la  sensibilité,  lors«juils  existent  dans  la  sclérose 
en  plaques,  ont  une  topographie  très  dilTérenle  de  celle  que  l'on 
observe  dans  le  tabès. 

La  sijrinfjomi/élie  se  manifeste  par  des  symptômes  si  particuliers 
qu'il  paraît  presque  inutile  d'en  faire  le  diagnostic  avec  le  tabès,  où 
la  dissociation  nettement  syringomyélique  est  exceptionnelle  et  la 
sensibilité  au  froid  assez  fréciuemment  exaltée  et  douloureuse,  malgré 
la  diminution  très  notable  des  autres  modes  delà  sensibilité.  On  peut 
même  se  demander  si  la  vraie  dissociation  syringomyélique  signalée 
au  cours  du  tabès  ne  serait  pas  due,  dans  certains  cas  du  moins,  à 
la  coexistence  de  la  syringomyélie,  hypothèse  d'autant  plus  justifiée 
que  des  autopsies  ont  démontré  la  coïncidence  de  ces  deuxatïections 
chez  le  même  individu. 

Chez  des  individus  atteints  de  spondylose  rhizoméli([ue,  Babinskia 
constaté  l'abolitiondesrétlexestendineuxet  l'existence  dedouleurslan- 
cinantes  ;  mais  tous  les  autres  signes  du  tabès  font  défaut.  Le  pseiuln- 
iabes  spondijlosiqiie  ne  sera  donc  jias  confondu  avec  le  tabès  vrai. 

Lliijstérie  s'associe  (pielquefois  au  tabès  et  plus  souvent  chez  la 
femme  que  chez  Ihomme,  mais  elle  ne  saurait  le  simuler  de  toutes 
pièces  :  l'aslasie-abasie  des  hystériques  n'a  rien  de  commun  avec 
lataxie  tabélique  :  au  lit,  les  astasiques-abasiciuesexécutent  avec  les 
membres  des  mouvements  tout  à  fait  normaux. 
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Chez  certains  neurasthéniques,  les  sensations  d'angoisse  rappel- 
lent d'assez  près  les  douleurs  en  ceinture  ;  et  la  basophobie  se  rap- 
proche de  l'instabilité  ou  de  la  titubation  desataxiques  ;  ils  ont  aussi 
des  vertiges  et  leur  puissance  génitale  est  passablement  alïaiblie; 
quelques-uns,  surtout  ceux  qui  connaissent  le  tabès,  sont  enclins 
à  interpréter  dans  ce  sens  les  sensations  qu'ils  ressentent.  Dans 
ce  cas  et  surtout  lorsque  ces  troubles  s'observent  chez  un  médecin^ 
ils  pourraient  tout  d'abord  faire  songer  à  lataxie,  mais,  à  un  examen 
plus  complet,  l'absence  des  signes  fondamentaux  du  tabès  permet 
d'éviter  toute  erreur. 

Ponction  lombaire.  Examen  du  liquide  céphalo-rachidien.  — 
11  peut  être  utile  dans  certains  cas  de  pratiquer  la  ponction  lombaire 
et  de  procéder  à  l'examen  cytologique  du  liquide  céphalo-rachidien 
(Voy.  Ponction  lombaire,  page  134).  Widal,  Sicard  et  Ravaut,  Sicard 
etMonod  ontles  premiers  attiré  l'attention  sur  la  présence  de  lympho- 
cytes dans  le  liquide  céphalo-rachidien  des  tabétiques.  Depuis,  le 
fait  a  été  confirmé  par  Babinski  et  Nageotte  et  par  la  plupart 
des  auteurs. 

Dans  une  communication  faite  à  la  Société  de  neurologie  en  1903^ 
Armand-Delille  et  J.  Camus  ont  apporté  les  résultats  de  leurs  recherches 
faites  sur  13  tabétiques  du  service  de  l'un  de  nous  :  dans  plus  de  la 
moitié  des  cas  ils  ont  constaté  l'absence  de  lymphocytose  et  dans  4  cas 
seulement  les  résultats  ont  été  nettement  positifs.  A  propos  de  cette 
communication,  plusieurs  auteurs  se  sont  livrés  à  de  nouvelles 
recherches. 

Sur  37  cas  étudiés  par  Widal,  Sicard  et  Ravaut,  la  lymphocytose 
était  constante  36  fois  ;  une  fois  elle  était  négative  ;  dans  30  cas  elle 
était  nettement  confluente  et  dans  6  cas  elle  était  discrète.  Sur  8  cas 
examinés  par  Brissaud  et  Bruandet,  la  lymphocytose  était  nette  7  fois 
et  faible  une  fois.  Voici  les  résultats  des  autres  auteurs. 

Gilbert  Ballet  et  Delherm  :  S  tabétiques.  Épreuve  positive  :  5  fois; 
épreuve  négative  :  3  fois. 

Pierre  Marie  et  Crouzon  :  "20  tabétiques.  Lymphocytose  :  6  fois 
abondante,  10  fois  moyenne,  3  fois  modérée,  une  fois  discrète. 

Babinski  et  Nageotle  :  10  tabétiques.  Réaction  constamment  posi- 
tive. 

Gombault  et  Halbron  :  1 1  tabétiques.  Lymphocytose  abondante  dans 
8  cas,  discrète  dans  2,  nulle  dans  un  cas. 

Ces  dilïérentes  statistiques  laissent  apprécier  la  très  grande  fré- 
quence de  la  lymphocytose  dans  le  tabès  :  l'écart  assez  considérable 
entre  la  première  et  les  autres  résulte  sans  doute  d'une  dilïérence  de 
technique. 

Quoi  qu'il  en  soit,  tout  en  étant  extrêmement  fréquente,  la  lympho- 
cytose ne  peut  être  considérée  comme  absolument  constante.  Il 
semble  qu'elle  fasse  plus  particulièrement  défaut  dans  les  tabès  arrivés 
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h  une  période  très  avancée  de  l'affection  et  dans  les  labes  arrêtés 
dans  leur  évolution,  —  c'est  ainsi  que  nous  l'avons  vue  manquer 
constamment  chez  un  sujet  qui  depuis  vingt  ans  est  à  la  période 
préataxique,  —  mais  ce  n'est  pas  une  règle  absolue. 

L'existence  ou  labsence  de  lymphocylose  est  d'autre  part  absolu- 
ment indépendante  de  la  forme  clinique  de  la  maladie. 

Lalymphocytoseest  encore  très  variable  quantitativement,  puisqu'il 
existe  des  lymphocytoses  abondantes,  moyennes  et  discrètes.  Il  y  a 
lieu  de  tenir  compte,  dans  l'évaluation,  de  la  méthode  de  numération 
employée.  La  méthode  usuelle  de  numération  après  centrifu- 
gation  paraît  donner  des  résultats  moins  précis  que  la  méthode 
d'examen  direct  récemment  recommandée  par  Lamelle  et  Nageotte 
(1907).  A  l'aide  de  cette  méthode,  Nageotte  s'est  assuré  que  le  nombre 
des  lymphocytes  dans  le  liquide  céphalo-rachidien  normal  est  nota- 
blement plus  considérable  qu'on  ne  le  croit  ordinairement;  il  varie 
entre  1/2  et  1  1/2  par  millimètre  cube. 

On  ne  doit  donc  attacher  une  réelle  valeur  à  la  lymphocytose  que  si 
elle  est  abondante  ou  moyenne.  Lorsqu'elle  est  discrète,  l'interpré- 
tation est  plus  délicate. 

Lorsque  la  lymphocytose  est  très  discrète  ou  nulle,  il  ne  faut  pas 
se  contenter  d'un  seul  examen,  mais  il  ne  faut  pas  le  renouveler 
trop  fréquemment,  parce  que  la  ponction  lombaire  seule  peut  faire 
apparaître  des  lymphocytes  dans  les  jours  qui  suivent.  Les  examens 
répétés  ont  permis,  dans  quelques  cas,  de  surprendre  les  très  grandes 
variations  quantitatives  de  la  réaction  lymphocytaire. 

Il  est  plus  exceptionnel  de  trouver  des  polynucléaires  ;  en  tout 
cas,  ils  ne  sont  jamais  isolés  :  ils  coexistent  avec  les  mononucléaires. 
La  polynucléose  est  généralement  éphémère  et  coïncide  ordinaire- 
ment avec  une  phase  aiguë  ou  une  reprise  de  la  maladie. 

La  lymphocytose  n'a  pas  une  valeur  diagnostique  absolue,  loin  de 
là.  Elle  indique  seulement  (pi'il  s'est  passé  un  phénomène  patholo- 
gique dans  la  cavité  sous-arachnoïdienne,  et  c'est  tout.  Elle  n'est  pas 
propre  au  tabès,  puisqu'on  la  rencontre  dans  certaines  méningites 
aiguës  ou  subaiguës,  ainsi  que  dans  la  période  secondaire  de  la 
syphilis,  dans  la  méningo-myélile  syphilitique  et  dans  les  divers  pro- 
cessus d'irritation  chronique  des  méninges,  en  particulier  dans  les 
radiculites.  Elle  est  utile  tout  à  fait  au  début,  lorsqu'on  se  trouve  en 
présence  d'un  tabès  monosymptomatique  et  «{u'on  hésite  encore  sur 
la  nature  des  accidents.  La  découverte  d'une  lymphocytose  orientera 
le  diagnostic  sur  les  affections  des  centres  nerveux,  dont  le  labes 
est  une  des  plus  fréquentes. 

Méthode  de  Wassermann.  —  En  s'appuyantsur  le  principe  de  la 
ilisparition  du  comph'Mnent  du  sérum  sanguin  normal  en  présence 
d'anticorps  et  d'antigènes  Bordetet  (iengou,  Wassermann  a  imaginé 
une  méthode  de  séro-diagnostic  de  la  syphilis.    Nous  ne  pouvons 
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indiquer  ici  tous  les  détails  techniques  qui  sont  trop  compliqués  pour 
lentrer  dans  la  pratique  courante  ;  qu'il  nous  suffise  de  dire  que, 
dans  cette  expérience,  l'antigène  est  représenté  par  de  l'extrait  de  foie 
syphilitique  et  l'anticorps  par  le  sérum  du  sujet  à  examiner. 

De  l'avis  de  tous  ceux  qui  ont  éprouvé  la  méthode,  elle  donnerait 
des  résultats  positifs  constants  chez  les  syphilitiques,  et  par  suite  elle 
serait  une  méthode  précieuse  de  diagnostic  (Wassermann,  Neun 
et  Bruck). 

Levaditi  et  A.  Marie  ont  démontré  que,  tout  en  conservant  la 
môme  valeur  diagnostique,  la  méthode  ne  repose  pas  sur  le  principe 
dont  s'était  inspiré  Wassermann,  puisque  l'on  peut  substituer  de 
l'extrait  de  foie  normal  ou  même  d'autres  substances,  telles  que  le  tau- 
rocholate  ou  Toléate  de  soude,  à  l'extrait  de  foie  syphilitique.  L'extrait 
de  foie  syphilitique  ou  normal  n'a  pas  d'ailleurs  les  mêmes  réactions 
chimiques  que  les  antigènes. 

La  réaction  que  l'on  obtient  en  prenant  du  sérum  sanguin  d'un 
syphilitique  comme  anticorps  est  la  même  si  on  lui  substitue  le 
li(iuide  céphalo-rachidien  de  syphilitiques,  de  tabétiques  ou  de  para- 
lytiques généraux  (Wassermann  etPlaut).  Il  est  presque  superflu  de 
souligner  l'importance  de  ce  fait,  il  ne  tend  à  rien  moins  qu'à  démontrer 
une  fois  déplus  les  rapports  étiologiquesqui  existent  entre  la  syphilis 
d'une  part,  le  tabès  et  la  paralysie  générale  d'autre  part.  La  réaction 
peut  dans  certains  cas  être  un  élément  précieux  de  diagnostic,  mais 
elle  est  plutôt  un  indice  de  syphilis  quede  tabès  ou  de  paralysie  générale. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  — L'atrophie  des  racines  postérieures 
et  la  sclérose  dos  cordons  postérieurs,  dont  l'existence  a  été  mise  en 
lumière  dès  18()1  par  Bourdon  et  Luys,  sont  aujourd'hui  regardées 
encore  comme  les  lésions  principales  et  les  plus  constantes  du  tabès. 
Cependant  les  altérations  des  nerfs  périphériques,  qui  avaient  tout 
d'abord  été  laissées  dans  l'ombre,  ont  acquis  une  importance  de  plus 
en  plus  grande  ;  aussi,  en  raison  de  leur  constance  et  de  leur  inten- 
sité, ont-elles  été  mises  sur  le  même  plan  que  les  lésions  des  racines 
rachidiennes;  elles  sont  intimement  liées  au  processus  tabétique. 

A.  Examen  macroscopique.  —  L'atrophie  dès  racines  posté- 
rieures est  visible  à  l'œil  nu  :  à  l'ouverture  du  canal  dure-mérien,  ces 
racines  apparaissent  sous  l'aspect  de  bandelettes  aplaties,  grêles,  de 
coloration  rosée,  qui  contrastent  avec  les  cordons  blancs  et  arrondis 
des  racines  antérieures  :  cette  différence  est  surtout  sensible  au  ni- 
veau de  la  queue  de  cheval,  où  les  racines  sont  groupées  en  faisceaux. 

L'atrophie  porte  sur  toute  l'étendue  de  la  racine,  depuis  son 
émergence  du  ganglion  jusqu'à  sa  pénétration  dans  la  moelle.  Dans 
certains  cas,  ce  sont  les  racines  dorsales  et  lombaires  qui  sont 
les  plus  atrophiées,  et,  après  elles,  les  racines  sacrées,  mais  l'inverse 
peut  avoir  lieu  :  dans  les  cas  de  tabès  cervical,  ce  sont  les  racines 
correspondantes  qui  sont  le  plus  altérées. 
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La  moelle  est  diminuée  de  volume  dans  toute  sa  longueur,  mais  la 
réduction  se  fait  aux  dépens  de  la 
moitié  postérieure  ;  elle  est  plus 
prononcée  pour  la  région  dorsale 
et  la  région  lombo-sacrée  que 
pour  la  région  cervicale. 

Dans  l'espace  qui  sépare  les 
points  d'émergence  des  racines 
postérieures,  c'est-à-dire  au  ni- 
veau des  cordons  postérieurs  la 
moelle  est  déprimée,  aplatie,  de 
couleur  gi'isàlre;  la  pie-mère  et 
l'arachnoïde  y  sont  épaissies, 
moins  transparentes,  d'une  colo- 
ration opalescente  ou  nacrée. 

Les  lésions  des  méninges  molles 
sont  extrêmement  fréquentes,  et 
prédominent  dans  la  région  dor- 
sale, où  leur  épaississemcnt 
masque  plus  ou  moins  le  trajet 
des  racines  postérieures  (leplo- 
méningite  postérieure).  On  dis- 
tingue souvent  à  ce  niveau  des 
taches  blanchâtres  irrégulière- 
ment disséminées,  légèrement 
saillantes  (fig.  305).  Le  liquide  cé- 
phalo-rachidien est  aussi  clair  et 
transparent  qu'à  l'état  normal. 

Sur  une  coupe  perpendiculaire 
au  grand  axe,  les  cordons  posté- 
rieurs apparaissent  légèrement 
rélractés,  d'une  coloration  gri- 
sâtre tranchant  sur  la  coloration 
blanche,  nacrée,  du  reste  de  la 
moelle  ;  et  leur  consistance  est 
plus  ferme  que  celle  des  cordons 
antéro-latéraux. 

A  moins  d'associations  d'autres 
processus  morbides,  le  bulbe  et 
la  protubérance,  le  cerveau,  le 
cervelet  ne  présentent  rien  de 
particulier;  on  peut  constater 
l'atrophie    de    quehiues    racines 

des  nerfs  crâniens,  et  le  plus  souvent  de  la  troisième  et  de  la    cin- 
quième paire. 


Fig^.  305.  —  Leptoméninfrite  postérieure 
dans  un  cas  de  tabès.  l']paississement 
de  l'arachnoïde  qui  reprend  sa  transpa- 
rence au  niveau  de  la  région  lombaire. 
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A  l'autopsie  des  tabétiques  atteints  d'atrophie  papillaire,  il  existe 
constamment  une  atrophie  des  nerfs  optiques,  du  chiasma  et  des  ban- 
delettes qui,  simultanément,  offrent  une  coloration  grisâtre.  La  pie- 
mère  est  également  épaissie  à  ce  niveau  et  sur  les  régions  voisines 
de  la  base. 

B.  Examen  his.tolog-ique.  —  1  "  Moelle.  —  Cordons  posté- 
rieurs. —  Ils  ne  sont  pas  atteints  uniformément  :  certaines  parties 
sont  prises  d'une  façon  constante,  tandis  que  d'autres  le  sont  plus 
rarement  ou  à  un  degré  moindre.  La  distribution  des  lésions  varie 
aussi  suivant  la  région  examinée. 

Lorsque  le  tabès  est  arrivé  à  une  période  très  avancée,  les  dégéné- 
rescences des  cordons  postérieurs  sont  tellement  prononcées  qu'il  est 
difficile  de  se  rendre  compte  de  la  marche  du  processus  tabétique.  Il 
n'en  est  plus  de  même  pour  certains  cas  de  tabès  dont  la  symptoma- 
tologie  est  restée  en  quelque  sorte  à  l'état  d'ébauche  pendant  toute 
la  vie  ou  pour  ceux  qui  sont  morts,  pour  une  cause  quelconque,  à  une 
époque  très  rapprochée  du  début.  Ce  sont  des  tabès  qui  n'ont  pas 
évolué,  nianatomiquement,  ni  cliniquement,  et  dont  les  lésions  sont 
restées  au  premier  stade:  ce  sont  les  tabès  frustes  ou  incipiens,  les 
tabès  arrêtés.  Bien  qu'on  ait  moins  souvent  occasion  de  les  étudier 
que  les  premiers,  c'est  par  eux  que  nous  commencerons  notre  des- 
cription, parce  qu'ils  sont  particulièrement  favorables  pour  l'étude 
du  processus  dégénéralif. 

L'étude  des  lésions  du  tabès  arrivé  à  une  période  avancée  ne 
donne  au  contraire  en  effet  qu'une  idée  très  imparfaite  de  la  marche 
des  lésions.  Elle  nous  enseigne  seulement  que  les  zones  radiculaires 
ou  exogènes  sont  prises  les  premières  avec  une  prédilection  toute 
spéciale,  tandis  que  les  zones  endogènes  sont  respectées,  sinon  com- 
plètement, du  moins  d'une  manière  relative  :  en  tout  cas,  elles  ne  sont 
envahies  que  beaucoup  plus  tard. 

Toutefois,  même  dans  les  cas  de  tabès  avancé,  on  peut  constater, 
au  niveau  de  quelques  étages  médullaires,  que  les  dégénérescences 
sont  moins  diffuses,  et  que  dans  les  cordons  de  Burdach  la  disparition 
des  fibres  a  des  lieux  d'élection.  Elle  est  en  effet  répartie  dans  une 
zone  assez  limitée  au  voisinage  de  la  corne  postérieure. 

Tabès  incipiens.  Tabès  arrêté.  —  Cette  zone  est  exclusivement 
ou  presque  exclusivement  dégénérée  dans  le  tabès  incipiens  ou 
le  labes  arrêté  :  c'est  pourquoi  elle  est  considérée  comme  la  loca- 
lisation initiale  de  la  dégénération  tabétique.  Elle  a  été  décrite  pour 
la  première  fois  par  Pierret  (1871-72).  La  sclérose  naît  toujours 
«sous  la  forme  de  deux  îlots  symétriques,  peu  étendus,  situés  dans  une 
région  spéciale  des  cordons  postérieurs.  Cette  région,  que  nous  avons 
proposé  d'appeler  rubans  externes  des  cojclons  postérieurs,  affecte, 
sur  une  coupe  transversale,  l'aspect  de  deux  bandes  étroites, 
côtoyant  le  bord  interne  des  cornes  postérieures;  elle  paraît  contenir 
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deux  ordres  de  tubes  nerveux  :  filets  commissuraux  et  filets  radicu- 
laires  internes  »  (Pierret). 

Les  rubans  externes  sont  orientés  à  peu  près  parallèlement  à  la 
corne  postérieure  dont  ils  sont  séparés  par  plusieurs  plans  de  fibres 
saines.  Ils  ont  d'ailleurs  une  physionomie  un  peu  dilTérente  suivant 
qu'on  examine  la  région  cervicale  ou  la  région  dorsale.  Celte  zone  de 
sclérose  ou  de  dégénérescence  a  reçu  depuis  le  nom  de  bandelette 
externe  de  Pierret  ;  elle  a  été  contrôlée  et  étudiée  par  de  nombreux 
auteurs  ([ui  en  ont  vérifié  et  complété  la  description. 

A  la  région  dorsale,  la  bandelette  externe  est  représentée  par  une 
bande  étroite  qui  côtoie  la  corne  postérieure,  donl  elle  est  séparée 
par  un  tractus  très  mince  de  fibres  saines,  tandis  qu'elle  reste  très 
éloignée  du  septum  médian  (fig.  307  à  314). 

A  la  région  lombo-sacrée,  elle  aflecte  plutôt  la  forme  d'un  triangle 
qui  occupe  la  partie  moyenne  du  cordon  postérieur,  et  qui  se  rap- 
proche davantage  du  septum  médian  qu'à  la  région  cervicale 
(fig.  315  à  319). 

Dans  la  zone  de  transition  entre  la  région  lombaire  et  la  région 
dorsale,  l'aspect  de  la  bandelette  est  un  peu  plus  compliqui':  elle  figure 
un  M  dont  le  premier  jambage  touche  presque  par  son  extrémité  libre 
le  septum  médian  (^^'estphal,  Schaflfer,  Jofï'roy  et  Gombault. 
Nageotte,  etc.). 

A  la  région  cervicale,  la  bandelette  externe  est  figurée  par  Pierret 
comme  un  triangle  allongé  situé  dans  le  cordon  de  Bnrdach  ;  le  bord 
externe  est  parallèle  à  la  corne  postérieure  et  le  sommet,  dirigé  en 
avant,  atteint  la  zone  cornu-commissyrale  (fig.  3(»6  et  307). 

Quelle  que  soit  la  région,  cervicale,  dorsale  ou  lombaire,  la 
bandelette  externe  envoie  quelquefois  un  prolongement  vers  la  zone 
de  pénétration  des  racines  postérieures  (tig.  313). 

En  réalité,  les  limites  de  la  bandelette  externe  ne  sont  pas  absolu- 
ment tixes,  et  cette  zone  varie  un  peu  d'un  cas  à  l'autre  comme  forme 
et  comme  étendue.  Suivant  les  cas,  elle  empiète  davantage  en  dedans 
ou  en  dehors,  en  avant  ou  en  arrière  ;  elle  se  déplace  en  dedans  ou 
en  dehors.  La  forme  en  ]\1  n'est  pas  constante  à  la  région  dorsale 
inférieure  ;  à  la  région  cervicale,  elle  est  souvent  beaucoup  moins 
grande  que  ne  l'a  indiqué  Pierret. 

Dans  la  plupart  des  cas,  elle  est  bilatérale  et  symétrique,  mais 
ce  n'est  pas  une  règle  absolue.  La  forme  n'est  pas  constamment 
identique  des  deux  côtés.  Elle  peut  n'exister  que  sur  un  très  petit 
nombre  d'étages  médullaires,  tandis  que  les  autres  restent  absolu- 
ment normaux. 

La  bandelette  externe  correspond-elle  t\  un  système  de  filires? 
Pour  répondre  à  cette  question,  il  faut  se  reporter  au  trajet  intra- 
médullaire  des  fibres  des  racines  postérieures,  étudié  par  la  méthode 
des  dégénérations   secondaires.   A  leur  pénétration  dans  la  moelle, 
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ces  fibres  longent  tout  .rabord  le  col  de  la  corne  postérieure   en  «e 
dirigeant  un  peu  obliquement  darrière  en  avant  et  de  bas  en  haut 
Elles  se  placent  contre  le  bord  interne  de  la  corne  postérieure   au 
niveau  de  la  substance  gélatineuse  et  de  la  partie  la  plus  postérieure 
de  la  substance  spongieuse.  Un  certain  nombre  de  fibres  pénètrent 


^:,.s^<4ï;j:* 


y  tu-' 


Fi-    319.  —  irs. 
ce  la  !:■   racine  dorsale.  .Vu  niveau  de  VI  D,  Vil  D    VIII  D    I-,  .1  "      '• 

de  la  bandelette  externe  à  droite.  ^  '  ''•''^'^'"^•''escence 

dans  la  substance  spongieuse  de  la  corne  postérieure  où  elles  se 
groupent  en  petits  faisceaux  verticaux  (Nageotte),quisépuisentrapi 
dément  :  ce  sont  les  fibres  courtes  de  Singer  et  Miinzer 

Dansl'étageradiculaire  sus-jacent,  les  fibres  qui  n'ont  pas  pénétré 
dans  la  corne  postérieure  sont  refouléesen  dedans  par  les  fibres  de  la 
racine  correspondante  ;  en  même  temps  elles  se  dirii^^ent  en  avant  et 
en  arrière.  Plusieurs  s'en  séparent  pour  gagner  le  col  de  la  corne 
postérieure  et  ensuite  la  corne  antérieure,  ce  sont  les  collatérales 
réflexes  ;  d  autres  se  terminent  dans  la  colonne  de  Clarke  racines 
dorsales),  soit  au  même  niveau,  soit  sur  des  plans  plus  élevés  •  ce 
sont  lesr>bres  moyennes.  Elles  proviennent  surtout  du  tiers  antérieur 
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et  (lu  tiers  moyen  du  groupement  radiculaire,  c'est-à-dire  d'une  zone 
qui  se  superpose  assez  exactement  ù  la  région  de  la  bandelette 
externe. 

Les  fibres  les  plus  postérieures  représentent  vraisemblablement, 
pour  la  plupart,  \es  fibres  /on^aes  qui  constituent  leur  trajet  ascendant 
en  se  dirigeant  toujours  de  plus  en  plus  en  dedans  et  aboutissent  au 
noyau  du  cordon  de  Goll  (fibres  longues  des  racines  sacrées,  lom- 
baires et  dorsales  inférieures)  ou  au  noyau  du  cordon  de  Burdach 
(fibres  longues  des  racines  dorsales  supérieures  et  cervicales).  Un 
assez  grand  nombre  s'épuisent  cependant  dans  le  cordon  de  Goll  et  de 
Burdach  et  ne  remontent  pas  jusqu'aux  noyaux.  Nageotte  s'appuie 
même  sur  l'absence  de  dégénération  du  cordon  de  Goll  à  la  région 
cervicale,  lorsque  la  sclérose  ne  dépasse  pas  les  limites  de  la  bande- 
lette externe,  au  niveau  de  la  région  lombo-sacrée,  pour  admettre  que 
les  fibres  longues  des  racines  lombaires  et  sacrées  occupent  dès  leur 
entrée  dans  la  moelle  les  champs  postéro-externes.  Le  fait  ne  saurail 
être  définitivement  démontré  par  l'anatomie  pathologique  du  tabès, 
parce  que  dans  cette  alïection  le  mode  de  dégénération  n'est  pas  du 
tout  comparable  à  celui  de  la  dégénération  wallérienne. 

D'après  ce  qui  précède  et  par  comparaison  on  peut  conclure  que 
la  bandelette  externe  contient  sûrement  les  fibres  moyennes  des 
racines  postérieures  ;  lorsqu'elle  se  rapproche  du  bord  interne  de  la 
corne  postérieure,  elle  comprend  aussi  les  fibres  courtes.  Et  de  l'ail  ces 
deux  systèmes  de  fibres,  et  principalement  le  premier,  sont  habituel- 
lement dégénérés  dans  le  tabès  incipiens. 

Par  contre,  les  fibres  longues  restent  intactes,  puisque,  pour  ne 
donner  qu'un  exemple,  le  cordon  de  Goll  ne  dégénère  pas  dans  le  tabès 
incipiens  dorso-Iombaire  lorsque  la  sclérose  ne  déborde  pas  la  l)an- 
delette  externe  (Nageotte).  On  ne  peut  tirer  de  ce  fait  que  deux 
déductions  :  ou  bien  les  fibres  longues  ne  passent  pas  par  la  bande- 
lette externe,  ou  bien  elles  passent  par  la  bandelette  externe,  mais 
elles  sont  épargnées.  Dans  une  hypothèse  comme  dans  l'autre,  la 
systematisalion  de  la  lésion  initiale  du  tabès  saule  aux  yeux  ;  elle 
ne  frappe  pas  inditlV-remment  toutes  les  fibres  des  racines  posté- 
rieures. 

La  systématisation  des  dégénérescences  dans  le  tabès  incipiens  a 
été  rapprochée  par  Flechsigde  la  systematisalion  de  la  myélinisation 
dans  les  cordons  postérieurs  pendant  la  vie  fœtale.  Les  époques 
dilTérentes  auxquelles  se  myélinisent  les  fibres  des  cordons  postérieurs 
ont  permis  à  cet  auteur  de  distinguer  quatre  zones  i lig.  '.i'20  à  3'2."ji. 

a.  La  zone  qui  se  myélinise  la  première  est  la  zone  radiculaire  anti'- 
rieure  (V)  ;  elle  s'appuie  sur  la  commissure  postérieure  et  le  bord 
interne  de  la  corne  postérieure  sur  toute  sa  longueur  ;  elle  contient, 
d'après  Flechsig,  des  fibres  radiculaires,  mais  aussi  des  fibres  d'une 
autre  provenance.  Elle  se  cou  fond  avec  la  zone  marginale  de  Westphal. 
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Dans  sa  partie  antérieure  (zone  cornu-commissurale),  elle  se  com- 
pose surtout  de  fibres  endogènes,  cl  dans  sa  partie  postérieure  de 
fibres  exogènes  (zone  cornu-radiculaire). 


h    G 
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l      : T  '. 
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Fig.  320  à  3":r>.  —  Coupes  de  moelle  (daprès  Flechsig;). 

A  gauche,  coupes  de  la  moelle  d'un  fœtus  long  de  33  centimètres  ^(.\c  haut  en 
bas,  r(5<;ion  cervicale,  dorsale,  lomljaire'.  A  droite  coupes  de  la  nn)clle  dans  un 
cas  de  tahes  incipiens  (de  haut  en  bas,  réj,''ion  cervicale,  dorsale,  lombaire),  (^'oy. 
les  indications  dans  le  texte,  pages  62S  à  630.) 

/>.  Aprèselle  vient,  par  ordre  deniyélinisation,  une  zone  quiest  inter- 
posée au  septum  médian  et  au  cordon  de  (loll  à  la  région  cervicale 
et  dorsale  supérieure,  mais  que  Ton  ne  peut  séparer  de  la  zone  radi- 
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culaire  moyenne  dans  le  reste  de  la  moelle.  C'est  la  zone  médiane  de 
Flechsig  (s). 

En  même  temps  que  la  zone  médiane,  se  myéliniseen  partie  la  zone 
radiculaire  moyenne  (m),  comprise  entre  la  zone  radiculaire  anté- 
rieure et  la  zone  radiculaire  postérieure.  Comme  son  nom  l'indique, 
la  zone  radiculaire  moyenne  est  surtout  formée  de  fibres  exogènes. 

c.  Le  reste  de  la  zone  radiculaire  moyenne  se  myélinise  en  même 
temps  que  le  cordon  de  Goll  (G)  à  la  région  dorsale  supérieure  et  cervi- 
cale, et  que  la  zone  radiculaire  postérieure  médiane  [h  li'j  composée, 
elle  aussi,  de  fibres  radiculaires. 

d.  La  zone  radiculaire  postérieure  latérale  (qui  n'est  autre  que  la 
zone  de  Lissauer)  ne  se  myélinise  que  vers  la  fin  de  la  vie  foetale. 

Si,  avec  Flechsig,  on  compare  cette  division  des  cordons  postérieurs, 
basée  sur  la  myélinisation,  à  la  topographie  des  lésions  du  tabès 
incipiens,  on  remarque  que  la  dégénérescence  débute  dans  la  zone 
radiculaire  moyenne  et  dans  la  zone  médiane  de  Flechsig.  D'après 
cet  auteur,  la  région  la  première  atteinte  après  la  zone  radiculaire 
moyenne  serait  la  zone  radiculaire  postérieure  et  latérale,  autrement 
dit  la  zone  de  Lissauer. 

Les  lésions  du  tabès  incipiens  correspondent  donc  assez  exactement 
à  la  topographie  de  la  zone  radiculaire  moyenne  :  c'est  pourquoi  on 
emploie  indilTéremment  les  expressions  handeleile  externe  de  Pierret 
et  zone  radiculaire  moyenne  de  Flechsig,  pour  indiquer  le  siège  de  la 
lésion  initiale  du  tabès. 

Pour  Nageotte,  au  contraire,  la  dégénération  de  la  zone  de  Lissauer 
serait  tardive  et  n'atteindrait  jamais  l'intensité  de  la  sclérose  des  zones 
radiculaires;  pour  lui,  la  zone  de  Lissauer  est  une  zone  endogène  et 
sa  dégénérescence  serait  une  dégénérescence  tertiaire  rentrant  dans 
le  groupe  des  lésions  des  fibres  endogènes,  secondaires  aux  destruc- 
tions radiculaires. 

Dans  un  cas,  Rabinski  et  Nageotteont  observé  une  systématisation 
inverse  de  celle  du  tabès  normal;  les  champs  postéro-externes  ou 
zones  radiculaires  postérieures  sont  plus  atteints  que  les  bandelettes 
externes:  le  centre  ovale  de  Flechsig,  qui  contient  des  fibres  longues 
des  racines  sacrées,  et  le  cordon  de  (îoll  présentent  des  lésions  de 
môme  intensité  que  les  champs  postéro-externes;  mais  les  collatérales 
réflexes  et  les  faisceaux  verticaux  de  la  corne  postérieure  sont  rela- 
tivement conservés. 

7'abes  avancé.  —  Dans  le  tabès  avancé,  c'est-à-dire  celui  qui  a 
franchi  la  première  étape,  celle  de  la  bandelette  externe,  ou  encoie 
celle  de  la  zone  radiculaire  moyenne,  la  dégénération  s'étend  non 
seulement  en  largeur,  mais  encore  en  hauteur,  parce  que  les  fibres 
longues  participent  à  leur  tour  au  processus  dégénératif. 

L'interprétation  des  coupes,  à  chaque  étage  médullaire,  est  beau- 
coup plus  délicate  que  dans  les  cas  de  tabès  incipiens,  puisqu'il  faut 


TABES. 


34-031 


tenir  compte  à  la  fois  des  lésions  initiales  au  niveau  môme  que  l'on 
examine,  et  des'dégénérescences  des  fibres  qui  viennent  d'un  autre 


étage.  De  sorte  ([ue  sur  toute  coupe  il  faut  faire  une  pari  :  1'  à  la 
dégénéralion  de  la  zone  radiculaire  moyenne;  "2"  à  la  dégéneralion  delà 
zone  radiculaire  postérieure:  3°  à  la  dégéneralion  des  fihres  longues  (\m 
viennent  des  étages  sous-jaccnls  ;  les  deux  dernières  appartenant 
senh^s  au  tabès  avancé. 


G32 


DEJERINE  ETTHOMAS.- MALADIES  DKLAMOELLEÉPINIÈRE. 


pi„   32S.  —  VIII  C  et  I  D. 


Fis.  329.  —  III  D* 


Fiff.  330.  -  VIII  D. 
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Fiff.  3.V2.  —  XII  D. 


^'^'coF 


Fis.   333.  —  m   L. 
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cor 
Vi'.  334.  —  V  L. 


^^^^ 


Fig.   335.  —  IV  S. 

Figf.  326  à  335.  —  Coupes  transversales  d'une  moelle  tabétique  (tabès  <^  évolu- 
tion lente).  Coloration  par  la  méthode  de  Weigert-Pal.  —  be,  bandelette  externe; 
cC,  colonne  de  Clarke;  cS,  cordon  de  Burdacli;  cG,  cordon  de  Goll;  col\  centre 
ovale  de  Flechsif^-;  cp,  corne  i)ostérieure:  /"//,  faisceau  de  Iloclie;  /G/',  tiianglc 
de  Gombauit  et  Pliilippc;  zcc,  zone  cornu-commissuralc;  :L,  zone  de  Lissauei-; 
s/j,  zone  de  pénétration  des  racines.  Dégénération  partielle  des  cordons  posté- 
rieurs dans  les  zones  exogènes  et  principalement  au  niveau  de  la  bandelette 
externe,  de  la  zone  de  pénétration,  et  de  la  zone  de  Lissauer  dans  les  régions 
lombaire  et  dorsale.  Intégrité  des  mêmes  zones  k  la  région  cervicale  où  le  fais- 
ceau de  Goll  est  jiresque  exclusivement  dégénéré.  Sur  toute  la  hauteur  de  la 
moelle,  les  zones  dites  endogènes  (zones  mixtes  en  réalité!  paraissent  respecté(?s 
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La  zone  de  pénéli-ation  des  racines poslérieares  (\u'i  occupe  l'angle 
postéro-exlerne  des  cordons  postérieurs  est  en  cuire  plus  ou  moins 
complètement  dég'énén'o. 


Fii-T.  336.  —  YII  C. 


Fin-.  337.  —  VII  D. 


L'intensité  des  dégénérations  est  d'ailleurs  varial)ie  selon  les  cas, 
suivant  les  étages,  —  car  le  labes  peut  être  au  déluit  dans  certains 
segments  et  l)eaucoup  plus  avancé  à  d'autres.  —  Les  dégt'uéralions 


(zone  CDriiii-cuiiiniissuralf,  l'aisceau  de  Hoche,  centre  ovale  de  Flechsi;.;.  tiianij^Ie 
de  Goinl)ault  et  Piiilippe  .  Disparition  des  collatérales  rértexes  el  du  réseau 
des  colonnes  de  C.larke.  L'atrophie  ties  racines  i)oslérieui'es  est  plus  marquée 
k  i;auche,  et  de  ce  même  coté  les  lésions  médidlaires  sont  plus  accentuées. 


636     DEJERINE  ET  THOMAS.  —  MALADIES  DE  LA  MOELLE  EPLMÈRE. 

ne  sont  pas  toujours  et  forcément  symétriques  dans  les  deux  cordons 
postérieurs. 

Le  cordon  de  (loll  est  dégénéré  à  la  région  cervicale  parce  qu'il 
contient  les  fibres  longues  des  régions  lombaires  et  sacrées.  Quand 
la  région  sacrée  est  plus  malade  que  la  région  lombaire,  le  cordon  de 


^s^^^ '^i^.j-^J  p    ■"^ 


l-'ii;-.  338. 


IV  L. 


Fi}?.  336  à  338.  —  Coupes  transversales  d'une  moelle  labétique  (tabès  ancien  .  Région 
cervicale  (fig-.  336),  région  dorsale  (fig.  337),  région  lombaire  [Ciy;.  338).  Coloration 
par  la  méthode  de  Weigert-Pal.  —  Presque  toutes  les  fibres  des  cordons  posté- 
rieurs ont  complètement  disparu.  A  la  région  cervicale,  il  persiste  encore  des 
libres:  1°  dans  la  zone  cornu-commissurale  ;  2°  de  chaque  côté  et  en  avant, 
près  du  scptum  médian  ;  3"  dans  une  zone  du  faisceau  de  Burdach  répondant  à 
la  virgule  de  Schultze,  c'est-à-dire  dans  les  systèmes  mixtes  endogènes  et 
exogènes.  A  la  région  dorsale,  presque  toutes  les  libres  ont  disparu  :  on  ne  trouve 
que  quelques  rares  éléments  nerveu.x  disséminés.  A  la  région  lombaire,  les 
zones  radiculaires  sont  complètement  dégénérées.  Les  zones  cornu-commissu- 
rales  et  les  fibres  du  centre  ovale  de  Flechsig  (zones  mixtes)  sont  partiellement 
dégénérées. 


Goll  est  plus  dégénéré  dans  la  partie  postérieure  que  dans  la  partie 
antérieure. 

Ouehpies auteurs  ont  prétendu  que  la  sclérosedu  cordon  de  Goll 
à  la  région  du  cordon  cervicale  peut  exister  sans  que  les  fibres  de  ce 
faisceau  fussent  malades  à  la  région  dorso-lombaire  et  sans  que  les 
racines  postérieures  correspondantes  fussent  prises.  C'est  une  erreur, 
il  suffit  du  reste  de  lire  les  observations  d'Eichhorst  et  de  Martins^ 
empruntées  par  Philippe  au  travail  de  Maria  Vucetic,  pour  être  édifié 
sur  les  réserves  qu'il  faut  observer  à  leur  égard. 
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La  dégénération  du  cordon  de  GoU  el  du  cordon  de  Burdach  se 
poursuit  jusqu'à  rextrémilé  inférieure  du  bulbe,  dans  les  noyaux  de 
Goil  et  de  Burdach,  qui  sont  atrophiés  du  foit  de  la  disparition  des 
fibres. 

Dans  l'évaluation  des  lésions  et  des  dégénérescences,  il  ne  faut  pas 
négliger  la  déformation  des  parties  atteintes.  Du  fait  de  la  disparition 
des  fibres  dégénérées,  il  se  produit  toujours  une  rétraction  des  fais- 
ceaux, de  telle  sorte  que  la  lésion  est  plus  importante  que  ne  le  lais- 
seraient supposer  les  taches  de  décoloration  sur  les  coupes  colorées 
par  la  méthode  de  Weigert-Pal,  et  les  taches  de  sclérose  sur  les 
coupes  colorées  par  le  picro-carmin. 

Lorsque  les  dégénérations  des  zones  radiculaires  sont  arrivées  à 
leurs  dernières  limites,  les  cordons  postérieurs  paraissent  presque 
complètement  vidés  ;  seules  restent  intactes  ou  plutôt  relativement 
intactes  certaines  zones  qui  contiennent  des  libres  endogènes.  Ce 
sont,  sur  toute  la  hauteur  de  la  moelle,  les  zones  cornu-commis- 
surales  ;  à  la  région  lombaire  et  à  la  région  sacrée,  le  triangle  de 
Gombaultet  Philippe,  lecentre  ovale  de  Flechsig;àla  région  dorsale 
et  à  la  région  cervicale,  les  fdjres  qui  occupent  l'angle  postéro- 
externe  des  cordons  postérieurs,  et  qui  appartiennent  au  faisceau  de 
Hoche  ;  quelques  fibres  qui  occupent  la  virgule  de  Schultze.  En 
résumé,  les  fibres  (jui  ne  dégénèrent  pas  sont  les  filires  endogènes,  et 
cette  particularité  prouve  une  fois  de  plus  la  systématisation  des 
dégénérescences  tabétiques. 

Pour  Philippe,  au  contraire,  le  tabès  avancé  est  caractérisé  par  la 
participation  des  zones  endogènes.  L'importance  qu'il  accorde  à  ce 
fait  tient  à  ce  qu'il  décrit  comme  zones  endogènes  des  zones  qui,  en 
réalité,  sont  mixtes,  car,  encore  une  fois,  elles  contiennent  à  la  fois  des 
rd)res  radiculaires  et  des  libres  médullaires;  la  composition  mixte  de 
la  virgule  de  Schultze,  du  centre  ovale  de  Flechsig,  du  triangle  de 
Gombault  et  Philippe,  delà  zone  cornu-commissurale  est  aujourd'hui 
absolument  démontrée.  Or,  il  est  assez  rare  que  dans  ces  (hlTérentes 
zones  on  ne  retrouve  pas  un  certain  nombre  de  fibres  saines  :  toute- 
fois, dans  quelques  cas  arrivés  à  une  phase  extrêmement  avancée,  le 
nombre  des  libres  conservées  est  minime,  et  il  est  alors  légitime  de 
supposer  ([ue  les  fibres  endogènes  sont  comprises  ilans  le  processus 
dégénéralif. 

Tabès  cervical.  —  Le  labes  débute  ordinairement  par  la  région 
dorso-lombaire  et  n'envahit  que  tardivement  la  région  cervicale. 
Exceptionnellement  la  région  cervicale  peut  être  prise  la  première  et 
les  lésions  y  atteindre  leur  maximum,  alors  qu'à  la  région  lombaire 
les  lésions  sont  celles  du  labes  incipiens.  Les  symptômes  ont  égale- 
ment leur  maximum  d'intensité  dans  les  membres  supérieurs  ^p.  GO(>i. 
Il  s'agit  alors  de  labes  cervical.  A  la  région  cervicale,  les  faisceaux  de 
Burdach  sont  complèlemenl  d(''générés  sur  lonle  leur  largeur  et  sur 
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toute  leur  hauteur;  il  ne  persiste  que  quelques  fibres  saines  dans  la 
zone  cornu-commissurale;  le  cordon  de  Ooll  qui  contient  les  fibres 
longues  des  racines  lombo-sacrées  reste  intact  dans  sa  partie  posté- 
rieure. Les  cordons  de  Burdach  peuvent  être  encore  dégénérés  sur 
une  plus  ou  moins  grande  hauteur  delà  région  dorsale,  mais,  dans  les 
segments  inférieurs  de  celle  région,  les  lésions  diminuent  d'intensité, 
et  dans  la  région  lombo-sacrée  elles  ne  dépassent  guère  les  limites 
des  bandelettes  externes.  A  la  région  cervicale,  les  collatérales 
réflexes  ont  complètement  disparu,  les  cornes  postérieures  sont 
atrophiées.  Les  noyaux  des  cordons  de  Burdach  sont  plus  atrophiés 
que  ceux  des  cordons  de  (loll  (fig.  339  à  344;. 

Examen  hislolof-jirjue  des  lésions  tabéliqiies.  —  Dans  les  régions 
dégénérées,  il  existe  une  diminution  considérable  des  fibres  ner- 
veuses, ou  même  une  disparition  totale. 

Le  tissu  névroglique  a  proliféré,  et  la  plupart  des  fibres  sont 
orientées  longiludinalement,  formant  un  feutrage  assez  dense;  plus 
rarement  elles  forment  de  petits  tourbillons;  souvent  aussi  elles 
délimitent  des  mailles  dont  le  centre  inoccupé  correspond  à  des  fibres 
nerveuses  disparues  —  aspect  réticulé.  La  sclérose  n'est  jamais  très 
intense. 

Les  noyaux névrogliques  et  les  corps  granuleux  sont  rares:  on  en 
trouve  cependant  un  plus  ou  moins  grand  nombre  autour  des 
vaisseaux.  On  rencontre  encore  des  corps  amyloïdes. 

Lorsque  le  tabès  a  eu  une  évolution  rapide,  une  marche  subaiguë, 
les  corps  granuleux  et  les  boules  de  graisse  colorées  en  noir  par 
l'acide  osmique  sont  plus  nombreux. 

Parmi  les  fibres  nerveuses  qui  subsistent,  on  en  trouve  plusieurs 
en  voie  d'atrophie,  mais  c'est  un  processus  d'atrophie  simple  :  le 
calibre  du  cylindraxe  et  de  la  gaine  de  myéline  est  considérablement 
réduit,  la  gaine  se  colore  mal,  quelques  cylindraxes  sont  même 
dépouillés  complètement  de  leur  gaine. 

D'autres  fibres  paraissent  comme  gonflées,  leur  forme  est  irrégu- 
lière, la  myéline  semble  fragmentée  et  irrégulièrement  colorée,  le 
cylindraxe  se  colore  mal. 

Sur  les  préparations  colorées  par  la  méthode  de  Ramon  y  Cajal, 

Fig.  339  à  34 i.'  — Coupes  transversales  de  la  moelle  (coloration  parla  méthode  de 
Weigert-Pal)  dans  un  cas  de  tabès  cervical  (J.  Dejerine,  Arch.  de  phi/siol.,  1888, 
p.  331).  A  la  région  lombaire  (III  L,  \'  L),  la  dégénérescence  des  cordons  posté- 
rieurs reste  à  peu  près  cantonnée  dans  les  limites  de  la  bandelette  externe;  elle 
ne  déborde  guère  sur  la  zone  radiculaire  postérieure.  C'est  pourquoi,  à  la  région 
dorsale  (VI  D,  XI  D\  le  cordon  de  GoU  est  respecté,  et  à  la  région  cervicale 
(VU  G  et  III  C)  lexlrémité  postérieure  du  même  faisceau  contient  des  fibres 
saines. 

A  la  région  dorsale  (XI  D,  VI  D),  dégénérescence  presque  totale  des  zones  radi- 
culaires;  il  en  est  de  même  à  la  région  cervicale  (VII  C,  III  C),  où  la  dégénérescence 
atteint  son  maximum  et  envahit  toute  létendue  des  cordons  postérieurs,  sauf 
l'extrémilé  postérieui-e  des  cordons  de  GoU. 
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Fis.  339.  —  III  C. 


Fiff.  311.  —  VI  D. 


Fis.  344.  —  V  L. 
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on  voit  quelquefois  des  cylindraxes  assez  irréguliers,  tuméfiés,  vari- 
queux (fig.  10). 

Les  altérations  vasculaires  sont  variables;  la  paroi  des  vaisseaux 
est  épaissie,  hyaline,  la  lumière  quelquefois  rétrécie,  mais  ce  sont  là 
<Jes  altérations  banales,  communes  à  la  plupart  des  affections  chro- 
niques du  système  nerveux;    plus  rarement  les  petits     vaisseaux 


'Fig.  345.  —  Coupe  transversale  de  la  moelle  normale,  au  niveau  de  la  8'=  racine 
dorsale.  Coloration  par  la  méthode  de  Weigert-Pal.  —  La  colonne  de  Glarke  (cC) 
et  la  corne  postérieure,  les  parties  adjacentes  du  cordon  postérieur  et  du  coi-don 
latéral  sont  seules  reinésentées. 


iprésentent  des  altérations  inflammatoires,  des  lésions  d'endo-  et   de 
périartérite,  d'endo-  et  de  périphlébite. 

La  pie-mère  et  l'arachnoïde  sont  épaissies,  principalement  dans 
l'espace  qui  s'étend  entre  les  points  de  pénétration  des  racines  posté- 
'Heures  :  les  tractus  conjonctifs  y  sont  plus  denses.  Plus  rarement, 
la  lepto-méningite  s'étend  à  toute  la  circonférence  de  la  moelle, 
les  vaisseaux  y  sont  épaissis,  entourés  d'éléments  embryonnaires, 
le  noyau  des  cellules  endolhéliales  se  colore  mal  :  les  veines  sont 
plus  malades  que  les  artères.  Les  mêmes  altérations  vasculaires 
peuvent  être  observées  dans  le  tissu  médullaire,  où  les  sepla  sont  éga- 
lement épaissis.  Nageotte  considère  cette  méningite  comme  une 
lésion  constante  à  des  degrés  variables  ;  les  altérations  sont  de  mémo 
nature  que  celles  qui  se  développent  dans  la  myélite  syphilitique, 
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mais  elles  sont  peu  actives,  «  susceptibles  de  végéter  fort  longtemps 
sans  amener  une  formation  très  abondante  de  tissu  conjonctif, 
quoique  ce  soit  là  sa  tendance  ». 

Dans  les  cas  de  tabès  de  longue  durée,  il  existe  parfois  une  dégé- 
nération partielle  des  cordons  latéraux,  principalement  dans  l'aire 
des  faisceaux  pyramidaux   croisés.    Lorsque  la   méningite  est  très 


••.i.-'";C,  . 


Fig.  346.  —  Coupe  de  moelle  tabétique  passant  également  par  la  8''  racine  dor- 
sale :  les  collatérales  réflexes,  les  fibres  des  cordons  postérieurs  qui  s'irradient 
dans  la  colonne  de  Clarke  ont  complètement  disparu.  La  corne  postérieure  est 
plus  petite  et  son  réseau  myclinique  raréfié. 


intense,  les  faisceaux  cérébelleux  directs  sont  les  premiers  pris 
par  propagation,  puis  le  faisceau  pyramidal  croisé  (Dejerine).  Dans 
ces  différents  cas, il  ne  s'agit  pas  du  reste  de  tabès  pur,  mais  bien  de 
tabès  combiné  (Voy.  Scléroses  combinées). 

Substance  grise.  —  La  substance  grise  est  également  atrophiée, 
les  cornes  postérieures  sont  plus  petites  que  normalement  ;  sur  les 
coupes,  elles  ont  un  aspect  clair  et  transparent. 

Cornes  postérieures.  —  Les  fibres  nerveuses  qui  traversent  la  sub- 
stance gélatineuse  suivant  son  grand  axe  (segment  moyen  des  fibres 
radiculaires  de  V.  Lenhossek),  les  fines  fibres  de  la  substance  spon- 
gieuse, disparaissent  en  eflet  en  partie  ou  même  en  totalité,  mais 
généralement  à  une  phase  avancée.  Les  grosses  fibres  verticales  de  la 
substance  spongieuse  sont  les  premières  qui  s'atrophient,  en  même 
temps  que  les  collatérales  réflexes.  Il  en  est  de  même  des  collatérales 

Traité  de  médecine.  XXXIV.    —   41 
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qui  s'arborisent  autour  des  cellules  de  la  colonne  de  Clarke  (fig.  345 
et  346)  ;  par  contre,  les  grosses  fibres  auxquelles  ces  cellules  donnent 
origine,et  qui  forment  le  faisceau  cérébelleux  direct,  restent  intactes, 
La  commissure  postérieure  persiste  ordinairement  intacte. 


«Et  _ 
H  Gdlet:  ^ 

Fig.  347.  —  Racines  postérieures  dans  un  cas  de  labes  ancien  à  évolution  très 
lente,  dissociées  après  fixation  par  l'acide  osmique  et  coloration  par  le  picro- 
carmin,  vues  à  un  fort  grossissement.  —  \.  Tubes  nerveux  gonflés;  la 
gaine  est  devenue  irrégulière,  fissurée,  elle  se  creuse  de  vacuoles;  de  petites 
boules  apparaissent  à  l'intérieur.  Sur  le  tube  nerveux  le  plus  inférieur,  la  gaine 
de  myéline  est  frangée  et  de  calibre  très  irrégulier.  —  IL  Fibre  moins  altérée 
dans  laquelle  il  existe  cependant  quelques  petites  boules  de  graisse.  —  III.  Atro- 
phie extrême  des  racines,  dont  les  gaines  vides  sont  tassées  les  unes  contre 
lesautres.  Ici  ondistingae  mieuxles  noyaux.  Vers  le  bord  inférieur,  amas  de  gra- 
nulations irrégulièrement  colorées  par  l'acide  osmique  et  résultant  de  la  désin- 
tégration d'un  tube  nerveux. 


Cornes  antérieures.  —Dans  la  très  grande  majorité  des  cas,  les  cel- 
lules des  cornes  antérieures  sont  épargnées.  Leur  disparition  ou  leur 
atrophie  est  mentionnée  dans  quelques  cas  de  tabès  avec  atrophie 
musculaire  (Charcot  et  Pierret,  Leyden,  Condoléon),  tandis  que, 
dans  la  plupart  des  observations  de  tabès  avec  atrophie  musculaire 
publiées  plus  récemment,  les  auteurs  insistent  sur  l'absence  de  toute 
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modification  cellulaire  (Dejerine,  Nonne,  Goldscheider,  Mirallié). 
Cependant,  dans  sept  cas  de  tabès  avec  atrophie  musculaire  ou  arthro- 
pathies  tabétiques  examinés  par  la  méthode  de  Nissl,  Schàfîer  a 
constaté  la  chromatolyse  d'un  certain  nombre  de  cellules  des  cornes 
antérieures.  Ces  lésions  présentent  plusieurs  degrés,  depuis  la  disso- 
lution en  fines  granulations  de  la  substance  chromatique  périnu- 
cléaire  centrale  avec  conservation  de  l'individualité  des  grains  chroma- 
tiques, des  dendrites  etdes  noyaux,  jusqu'à  la  disparition  des  dendrites 
I. 


III. 


:.-:siearj2t 


Fig.  348.  —  Racines  postérieures  dans  un  cas  de  tabès  avancé,  dissociées  après 
fixation  par  l'acide  osmique  et  coloration  par  le  picrocarmin.  —  I.  Fragment 
d'un  segment  interannulaire  dans  lequel  les  extrémités  sont  grêles,  et  le  milieu 
de  gros  calibre  est  en  voie  de  désintégration.  —  H.  Fragment  d'un  tube  ner- 
veux, gonflé,  irrégulier,  en  voie  de  dégénérescence.  —  III.  Fibre  de  gros  calibre, 
devenue  fibre  grêle  sur  presque  toute  son  étendue,  sauf  en  un  point  qui 
est  ,en  voie  de  transformation.  —  IV.  Variations  considérables  de  calibre 
d'un  tube  nerveux  en  voie  d'atrophie  :  la  gaine  de  myéline  se  résout  en  petites 
boules. 


et  des  grains  chromatiques,  la  pigmentation  jaune  et  l'atrophie 
nucléolaire.  D'après  SchafTer,  les  cellules  malades  seraient  intimement 
mêlées  aux  cellules  saines,  mais  elles  sont  en  petit  nombre  et,  pour 
en  observer  plusieurs  dans  la  même  région,  il  faut  examiner  succes- 
sivement plusieurs  coupes.  Du  reste,  ces  altérations  chroraatolyliques 
ne  sont  pas  constantes.  Elles  faisaient  défaut  en  effet  dans  le  cas 
rapporté  par  Mirallié  où  l'atrophie  musculaire  était  cependant  consi- 
dérable et,  lorsqu'elles  existent,  elles  sont  insuffisantes  pour  expliquer 
l'atrophie  musculaire. 

En  résumé,  on  peut  admettre  que,  dans  le  plus  grand  nombre  des 
cas  de  tabès  avec  ou  sans  atrophie  musculaire,  les  cellules  des  cornes 
antérieures  ne  sont  pas  malades;  mais  il  est  certain  que,  dans 
quelques  cas,  les  lésions  sont  suffisamment  accusées  pour  être  appa- 
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rentes  avec  les  méthodes  histologiques  ordinaires,  sans  avoir  recours 
à  la  méthode  de  Nissl  (Buzzard,  Chrétien  et  André-Thomas). 

L'atrophie  des  noyaux  des  nerfs  crâniens  a  été  observée  :  dans 
deux  observations  d'hémiatrophie  linguale  au  cours  du  tabès 
(Raymond  et  Artaud,  Koch  et  Pierre  Marie),  les  cellules  du  noyau  de 
l'hypoglosse  correspondant  à  l'atrophie  linguale  étaient  disparues  en 
partie  ou  atrophiées;  dans  le  cas  de  Raymond  et  Artaud,  les  cellules 
du  noyau  moteur  du  trijumeau  étaient  également  atrophiées. 
Quant  aux  paralysies  oculaires,  si  communes  dans  le  tabès,  l'examen 
histologique  montre  que  les  racines  et  le  tronc  des  nerfs  sont  très 
altérés.  Mais  l'examen  des  noyaux  correspondants  ne  montre  pas 
d'altérations  cellulaires  suffisantes  à  expliquer  ces  paralysies  (Deje- 
rine).  Il  en  est  de  même  pour  les  paralysies  laryngées  où,  avec  des 
lésions  nerveuses  périphériques  très  intenses,  les  noyaux  du  vague 
et  du  spinal  sont  intacts  (Oppenheim,  Dejerine  et  Petreen,  Grabover). 

2°  Racines  postérieures.  —  Parfois  l'atrophie  est  si  intense  qu'on 
ne  trouve  plus  un  seul  tube  nerveux  muni  d'une  gaine  de  myéline. 
C'est  là  un  fait  assez  fréquent  pour  les  racines  sacrées  et  lombaires 
dans  le  tabès  ordinaire  àdébutdorso-lombaire.  Ala  région  cervicale, 
ce  n'est  guère  que  dans  les  cas  de  tabès  cervical  que  l'on  rencontre 
une  atrophie  complète  de  toutes  les  racines. 

Après  dissociation,  un  grand  nombre  de  fibres  ont  disparu,  et  à  leur 
place  on  ne  trouve  plus  que  des  gaines  de  Schwann  complètement 
vides  (fig.  347)  ;  parmi  les  fibres  qui  subsistent,  la  plu  par  t  sont  plus  grêles 
qu'à  l'état  normal,  quelques-unes  au  contraire  sont  gonflées,  les  inci- 
sures  de  Lanterman  y  disparaissent  quelquefois  (fig.  348,  d).  La  gaine 
de  myéline  est  irrégulière,  frangée,  comme  zébrée,  fendue  longitudi- 
nalement,  par  places  transformée  en  blocs  inégaux  ou  creusée  de 
vacuoles,  elle  contient  une  poussière  très  fine  de  grains  noirs  dont 
quelques-uns  occupent  les  bords  de  la  fibre  (fig.  348).  Les  fibres  en 
voie  de  dégénérescence  wallérienne  y  sont  extrêmement  rares.  Sur 
certaines  d'entre  elles  apparaissent  quelques  granulations  noires, 
petites,  clairsemées,  plus  abondantes  au  niveau  de  l'étranglement 
interannulaire.  Ainsi  que  l'a  constaté  l'un  de  nous,  l'atrophie  des  fibres 
radiculaires  est  irrégulière,  parfois  nettement  segmenlaire,  la  gaine 
de  myéline  d'un  segment  interannulaire  ayant  les  dimensions  d'une 
fibre  de  petit  calibre  et  les  deux  segments  interannulaires  adjacents 
ayant  les  dimensions  d'une  fibre  de  gros  calibre,  de  sorte  que  sur  les 
coupes,  suivant  le  segment  interannulaire  examiné,  telle  fibre  pourrait 
être  prise  pour  une  fibre  grêle  ou  pour  une  grosse  fibre;  sur  certaines 
fibres,  nous  avons  pu  suivre  cette  alternance  jusqu'à  quatre  ou 
cinq  fois  (André-Thomas)  (fig.  349).  Sur  quelques-unes,  les  segments 
grêles  sont  plus  courts  que  Ceux  de  gros  calibre,  et  le  noyau,  au  lieu 
d'occuper  le  milieu  de  la  longueur,  est  plus  rapproché  de  Tune  des 
extrémités  ;  ailleurs,  les^  variations  de  calibre  ont  lieu  sur  le  même 
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segment.  Il  n'y  a  ni  multiplication  des  noyaux  de  la  gaine  de  Schwann, 
ni  prolifération  nette  du  tissu  interstitiel. 


Fi},^  349.  —  Racines  postérieures  dans  un  cas  de  tabès  ancien,  dissociées  après 
fixation  par  l'acide  osmique  et  coloration  par  le  picrocarniin.  —  Les  éléments 
représentés  en  I,  en  II,  en  III,  en  IV,  sont  empruntés  à  plusieurs  préparations; 
dans  ce  cas  les  racines  étaient  presque  totalement  dégénérées:  il  ne  subsistait  que 
quelques  tubes  nerveux  d'apparence  normale.  A  un  plus  fort  grossissement,  quel- 
<[ues-uns  de  ces  tubes  nerveux  apparaissent  constitués  par  des  segments  interannu- 
laires, alternativement  grêles  et  épais  ;  la  figure  H  représente  un  fragment  d'un 
tube  nerveux  dans  lequel  l'alternance  des  segments  interannulaires  grêles  et 
épais  a  pu  être  suivie  cinq  fois  ;  en  IV  est  figurée  une  fibre  nerveuse  dont  la  gaine 
est  irrégulière  :  par  places,  il  se  forme  de  petites  boules  à  l'intérieur.  Un  segment 
interannulairc  est  particulièrement  atrophié. 

Sur  coupes  (fig.  350),  on  trouve  à  côté  de  fibres  saines,  peu  nom- 
breuses, des  fibres  plus  grêles  en  voie  d'atrophie,  la  gaine  de  myéline 
est  très  mince,  le  cylindraxe  très  petit  :  quelques  fibres  sont  réduitas 
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à  un  cylindraxe  et  à  une  gaine  de  Schwann  extrêmement  rétrécie,  la 
gaine  de  myéline  a  complètement  disparu  ;  enfin,  sur  un  grand 
nombre,  le  cylindraxe  a  disparu  et  il  ne  persiste  que  la  gaine  de 
Schwann  qui  est  revenue  sur  elle-même.  Les  fibres  malades  et  les 
fibres  saines  sont  intimement  juxtaposées,  une  fibre  saine  est  parfois 
entourée  de  plusieurs  fibres  en  voie  d'atrophie.  La  paroi  des  vais- 
seaux est  épaissie,  hyaline,  il  existe  quelquefois  des  lésions  d'endo  et 
de  périartérite.  L'atrophie  des  racines  postérieures  peut  être  pour- 
suivie jusqu'à  leur  pénétration  dans  le  ganglion  et  dans  le  ganglion 
lui-même    (Oppenheim    et  Siemmerling,  Guizetti,    Dinkler,    Red- 


Fig.  350,  —  Tabès  à  évolution  lente.  Coupe  transversale  d'une  racine  postérieure 
avant  sa  pénétration  dans  le  canal  dure-mérien,  colorée  par  la  méthode  de  Marchi 
et  par  le  picrocarmin.  —  Les  fibres  de  gros  calibre  ne  sont  plus  qu'au  nombre 
de  quatre.  La  plupart  des  fibres  sont  en  voie  d'atrophie  et  pauvres  en  myéline. 
Sur  un  grand  nombre,  le  cylindraxe  est  réduit  à  une  fibrille  extrêmement  fine. 
Par  places,  plusieurs  gaines  vides  se  sont  tassées  et  forment  des  placards  plus 
intensivement  colorés. 

lich,  André-Thomas  et  Hauser);  elle  y  est  d'autant  plus  intense 
que  la  maladie  est  plus  avancée  (fig.  357).  Dans  un  certain  nombre 
de  cas  et  plus  spécialement  dans  les  tabès  peu  avancés,  l'atrophie 
des  racines  est  plus  marquée  vers  la  moelle  qu'au  voisinage  du  gan- 
glion. En  somme,  les  racines  sont  d'autant  plus  altérées  qu'on  les 
examine  dans  des  points  plus  éloignés  de  leur  centre  trophique.  Il  y 
a  là  une  analogie  avec  ce  qui  se  passe  dans  les  nerfs  sensitifs  périphé- 
riques qui  sont  d'autant  plus  altérés  que  l'on  examine  des  segments 
plus  éloignés  du  ganglion. 

Les  colorations  électives  du  cylindraxe  (méthode  photographique 
d'imprégnation  à  l'argent  de  Ramon  y  Cajal)  mettent  bien  en  évi- 
dence les  altérations  cylindraxiles.  Au  début,  le  cylindraxe  est  gonflé 
et  prend  un  aspect  moniliforme  sur  toute  la  hauteur  de  la  racine 
postérieure  (Nageotte).  Les  mêmes  altérations  existent  sur  le  trajet 
des  racines  postérieures  dans  le  ganglion  rachidien  (André-Thomas.) 


TABES. 


34—647 


5?/.    , 


•  jk- 


Fis.  351. 


Fig.  352. 

Fifj;.  351.   —  4'^  jranjirlion   lombaire  dioit  dans  un  cas  do  tabès.  Coupe  des  racines 

antérieure  et  postérieure,  inimcdiatement  avant  leur  i)énétration  dans  le  ganglion 

(coloration  par  la  méthode  de  Weigert-Pal|. 
La  racine  postérieure  est  subdivisée  en  lui  grand  nombre  de  fascicules,  dont  la 

plupart  des  fibres  à  myéline  ont  disparu.  La  racine  antérieure  est  saine. 
Fig.  352.  —  Mêmes  racines  à  leur  sorlie,'  au-dessous  du  ganglion. 
Les  racines  postérieures  et  les  racines  antérieiu-es  sont  normales.  (André-Thomas 

et  G.  Hauser.  Iconographie  de  la  Salpètrière,  1902,  n"  4.) 
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Les  altérations  des  racines  postérieures  sont  exclusivement  paren- 
chymateuses  sur  toute  la  longueur  du  trajet  sous-arachnoidien.  Il 
n'en  est  plus  de  même  dans  le  trajet  intradure-mérien  et  plus  parti- 
culièrement dans  celte  région  qui  a  été  décrite  par  Nageotte  sous  le 
nom  de  nerf  radiculaire. 

Le  nerf  radiculaire  a  comme  limite  inférieure  la  pénétration  de  la 
racine  inférieure  dans  le  ganglion;  la  limite  supérieure  peut  être 
arbitrairement  fixée  à  la  pénétration  des  racines  dans  le  sac  durai. 
C'est  dans  l'espace  compris  entre  le  ganglion  et  l'entrée  des  racines 
dans  le  sacarachnoïdien  que  Nageotte  a  décrit  une  lésion  transverse 
ayant  tous  les  caractères  d'un  foyer  inflammatoire.  La  lésion  débute 
par  une  infiltration  embryonnaire  qui  évolue  vers  la  sclérose. 

«  La  prolifération  semble  partir  du  périnèvre  pour  former  un  anneau 
qui  étouffe  le  faisceau  nerveux;  cet  anneau  s'accroît  par  sa  face 
interne  en  même  temps  qu'il  fait  de  la  fibrose  par  sa  face  externe.... 
A  côté  de  ce  processus  d'écrasement  desfilets  nerveux  pris  en  masse, 
on  voit  sur  les  mêmes  racines,  mais  en  d'autres  places,  se  produire 
une  dissociation  des  fascicules  élémentaires  des  racines  par  une 
prolifération  embryonnaire  du  tissu  conjonctif,  suivie  de  sclérose. 
Dans  le  cas  de  tabès  ancien,  on  observe  le  même  processus,  mais  à 
un  degré  plus  intense  :  le  remaniement  amené  par  le  processus 
néoplasique  dans  les  racines  postérieures  est  énorme.  Ces  racines 
sont  subdivisées  en  trente  ou  quarante  fascicules  grêles  et  dégénérés. 
Les  parois  veineuses  sont  semées  de  nodules  embryonnaires  et  la 
ressemblance  avec  leslésions  de  méningite  syphilitique  est  frappante.  » 
(Nageotte.)  La  névrite  radiculaire  transverse  serait  constante  pour 
cet  auteur. 

La  constance  de  cette  lésion  n'est  pas  admise  par  tous  les 
auteurs. 

Sur  trois  cas  de  tabès  qu'il  a  examinés  à  ce  point  de  vue,  Ober- 
steiner  ne  l'a  trouvée  que  dans  un  cas  ancien;  dans  les  deux  autres 
cas  plus  récents,  elle  faisait  défaut.  Dans  une  série  de  cas,  Redlich  a 
observé  les  deux  ordres  de  lésions  décrites  par  Nageotte:  les  infiltra- 
tions embryonnaires  et  les  proliférations  du  tissu  conjonctif.  D'après 
lui,  les  infiltrations  embryonnaires  ne  sont  pas  également  réparties  à 
la  périphérie,  mais  parfois  disposées  en  foyers:  ce  ne  sont  pas  seule- 
ment les  éléments  du  tissu  conjonctif  qui  prolifèrent,  mais  encore 
les  cellules  endothéliales  de  l'arachnoïde.  Dans  d'autres  cas,  et  parti- 
culièrement dans  les  cas  de  tabès  récent,  ces  lésions  faisaient  défaut 
ou  elles  étaient  à  peine  évidentes  :  en  outre,  dans  des  cas  où  le  tabès 
était  plus  avancé,  les  lésions  étaient  relativement  peu  intenses  :  il 
n'existait  aucun  paralléfisme  entre  la  névrite  transverse  et  la  sclérose 
des  cordons  postérieurs. 

André-Thomas  et  G.  Hauser  (1902)  ont  repris  cette  étude  et,  d'après 
l'examen  de  soixante-dix  ganglions  et  racines  appartenant  i\  onze  cas 
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de  tabès,  ils  sont  arrivas  à  des  résultats  un  peu  différents  de  ceux  de 
Nageotte.  Ils  reconnaissent  qu'on  ne  peut  mettre  en  doute  la  tendance 
du  tissu  conjonctif  inter-,  péri-  et  intrafasciculaire  à  participer  au 
processus  inflammatoire  qui  se  localise  sur  les  enveloppes  des 
racines.  Il  reste  à  déterminer  avec  quelle  fréquence  et  dans  quelle 
mesure  réagissent  ces  territoires  conjonctifs  interstitiels.  Tandis  que 
l'épaississement  de  la  dure-mère  (qui  représente  l'épinèvre)  est 
banal,  la  périnévrite  (le  périnèvre  correspond  à  chaque  gaine  fascicu- 


Fif,'.  353.  —  Coupe  loiifjiUidinale  de  la  5«  racine  postérieure  lombaire  dans  le  canal 
diii'e-mérien,  immédiatement  au-dessus  du  ganglion,  dans  un  casde  tabcs  remon- 
tant à  une  vingtaine  d'années  (coloration  par  la  méthode  de  Weipert-Pal  et 
réosine-hématoxylinel.  Haréfaction  des  gaines  de  myéline  dans  les  faisceaux 
radiculaires.  Epaississenicnt  des  cloisons  interl'asciculaires.  l'.xsudats  et  amas 
nucléaires.  (Andhi'>Tho>i.\s  et  G.  Hauseh,  Iconographie  de  la  Salpctrière,  1902, 
ri»  -i.) 


laire)  fait  souvent  défaut,  même  à  une  période  assez  avancée  de  la 
maladie.  Lorsqu'elle  existe,  elle  est  variable  d'intensité,  mais  géné- 
ralement en  rapport  avec  la  méningite.  Quant  à  l'endonévrile,  elle 
est  moins  fréquente;  il  semble  que  rinflammation  ne  se  propage  à 
Tendonèvre  que  lorsqu'elle  atteint  sur  le  périnèvre  une  intensité  très 
marquée.  Le  processus  interstitiel,  marchant  de  dehors  en  dedans, 
gagnerait  successivement  les  systèmes  conjonctifs  péri- et  intrafasci- 
culaire, mais  cette  progression  n'est  pas  fatale  et  très  souvent  elle  se 
limite  aux  enveloppes  périradiculaires.  Loin  de  se  réaliser  toujours 
au  complet,  il  se  montre  inconstant,  variable  d'intensité,  contingent. 
11  n'y  a  pas  toujours  un  parallélisme  absolu  entre  l'intensité  de  la 
dégénération   des  fibres   et    celle   de  la   prolifération  conjonctive. 
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La  destruction  des  fibres  des  racines  postérieures  n'est  pas  défini- 
tive :  on  découvre  quelquefois,  au  milieu  des  gaines  vides,  des 
cylindraxes  très  fins  sans  gaine  de  myéline  qui  représentent  des 
fibres  de  régénération  (Nageotte)etdont  la  provenance  sera  expliquée 
plus  loin  (Voy.  Ganglions  rachidiens). 

Les  racines  postérieures  des  nerfs  crâniens,  le  nerf  optique,  la 
racine  sensitive  du  trijumeau,  du  glosso-pharyngien  sont  très 
fréquemment  malades. 

L'atrophie  du  nerf  optique  est  fréquente.  Elle  est  visible  à  l'œil  nu, 
le  diamètre  peut  être  réduit  jusqu'à  la  moitié  ou  au  tiers  du  diamètre 
normal.  Sa  teinte  grisâtre  et  légèrement  rosée,  sa  transparence 
rappellent  l'aspect  des  cordons  postérieurs.  Le  chiasma  et  la  bande- 
lette optique  sont  également  atrophiés  et  présentent  les  mêmes  carac- 
tères. Lorsque  l'atrophie  est  unilatérale,  le  chiasma  est  déformé  et 
seule  la  bandelette  croisée  est  atrophiée.  C'est  par  la  périphérie  du 
nerf,  immédiatement  en  dedans  de  la  gaine,  que  débute  la  lésion 
sous  forme  de  foyers  isolés;  la  partie  centrale  du  nerf  et  celles  qui 
avoisinent  les  vaisseaux  sont  moins  prises  ;  la  dégénérescence  ne 
contourne  jamais  complètement  la  gaine,  si  ce  n'est  au  bout  de 
plusieurs  années,  et,  dans  ce  cas,  il  existe  déjà  des  plaques  de  dégé- 
nérescence dans  les  parties  plus  centrales.  Enfin,  avec  le  temps, 
l'atrophie  devient  totale.  Histologiquement,  le  nerf  optique  n'est  plus 
constitué  que  par  du  tissu  névroglique  et  delà  matière  amorphe,  au 
milieu  desquels  on  trouve  des  granulations  graisseuses  et  des  corps 
amyloïdes.  Les  fibres  du  nerf  optique,  gaine  de  myéline  et  cylindraxe, 
disparaissent  donc;  la  zone  bordante  est  la  première  prise  (Moxter) 
et,  dans  certains  cas,  on  peut  suivre  la  dégénérescence  jusqu'aux 
corps  genouillés  et  aux  tubercules  quadrijumeaux. 

Les  lésions  rétiniennes  ont  été  signalées  par  plusieurs  auteurs  :  ce 
sont  l'altération  ou  l'absence  des  cellules  des  cônes  et  des  bâtonnets 
{Brodeur,  Moxter),  un  amoindrissement  de  la  couche  des  cellules 
ganglionnaires  ou  cellules  d'origine  du  nerf  optique  (Moxter),  des 
altérations  vasculaires  (Berger).  • 

L'atrophie  tabétique  du  nerf  optique  a  été  le  sujet  de  théories 
diverses  :  sclérose  vasculaire  (Ordonez),  névrite  interstitielle 
(Virchovv),  névrite  parenchymateuse  (Vulpian,  Charcot). 

Schlagenhaufer  admet  hypothétiquement  que  l'atrophie  optique 
«st  secondaire  et  causée  par  de  la  périostite  et  de  la  pachyméningite 
syphilitique. 

En  se  basant  sur  l'examen  d'un  assez  grand  nombre  de  cas  de 
tabès,  Léri  conclut  également  à  une  méningite  syphilitique  et  à  une 
cirrhose  syphilitique  d'origine  vasculaire.  La  méninge  est  infiltrée  de 
cellules  rondes  :  il  se  fait  dans  le  nerf  une  intense  néoformation 
vasculo-conjonctive  et  névroglique  :  les  vaisseaux  se  sclérosent  et 
s'oblitèrent  et  la  dégénérescence  des  fibres  nerveuses  est  la  consé- 
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quence  de  l'insuffisance  circulatoire.  Dans  les  cas  qu'il  a  étudiés,  la 
rétine  était  le  siège  de  lésions  légères  qu'il  ne  considère  pas  comme 
primitives,  et  c'est  pourquoi  il  conclut  que  le  début  de  l'atrophie 

tabétique  n'est  pas  dans  lajrétine. 
Celle  queslion  réclame  de  nou- 
velles recherches. 

L'atrophie  de  la  racine  sensilive 
du  trijumeau,  du  pneumogastrique 
et  du  glosso-pharyngien  a  été 
poursuivie  jusque  dans  leurs  pro- 
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Fitr.  354. 


Fig.  355. 


Fig.  354  et  355.  —  Tabcs  à  évolution  lente,  à  la  période  préalaxique.  Coupes 
transversales  de  la  6e  racine  postérieure  dorsale,  colorées  par  la  méthode  de 
Weigert-Pal  et  par  le  picrocarniin.  —  Sur  la  figure  354,  la  coupe  passe  au- 
dessus  de  la  pénétration  dans  le  canal  dure-mérien.  Sur  la  figure  355,  elle 
passe  plus  près  du  ganglion.  Sur  la  figure  354,  l'atrophie  de  la  racine  posté- 
rieure (Rp)  est  encore  très  nette.  Sur  la  figure  355,  elle  est  à  peine  appréciable. 
Ces  deux  figures  démontrent  que  sur  cette  racine  l'atrophie  diminue  progressi 
vement  d'intensité  de  l'extrémité  médullaire  vers  l'origine  ganglionnaire.  La  racine 
antérieure  (Ra)  est  normale. 


longemenls  bulbaires,  c'est-à-dire  dans  la  racine  descendante  de  la 
cinquième  paire  et  le  faisceau  solitaire.  Hayemel  Pierret,  Oppenheim, 
ont  signalé  des  lésions  du  noyau  sensilif  du  nerf  trijumeau. 

L'attention  desanatomo-palhologistes  a  été  moins  attirée  sur  l'état 
des  fibres  radiculaires  de  la  huitième  paire  ;  Hayem  et  Pierret  ont 
constaté   des   altérations   atrophiques   des  noyaux  correspondants. 

Les  racines  antérieures  présentent,  mais  non  constamment,  des  allé- 
rations  très  analogues  à  celles  qui  ont  été  décrites  sur  les  racines  pos- 
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térieures  ;  mais  elles  y  sont  incomparablement  plus  légères  et  incons- 
tantes. La  névrite  transverse  existe  non  seulement  sur  le  trajet  des 
racines  postérieures,  mais  encore  sur  celui  des  racines  antérieures 
au-dessous  du  cul-de-sac  arachnoïdien  (Xag-eotte).  Les  fibres 
nerveuses  des  racines  antérieures  résistent  généralement  mieux  que 
celles  des  racines  postérieures,  sauf  dans  quelques  cas  où  elles 
dégénèrent,  et  il  peut  même  arriver  que  les  racines  antérieures  soient 
plus  dégénérées  que  les  racines  postérieures  (Nageotte).  Ce  dernier 
auteur  a  constaté  au-dessus  du  loyer  la  présence  de  fibres  régé- 
nérées, entourées  d'une  gaine  de  myéline.  Les  lésions  parenchyma- 
teuses  et  la  régénération  des  racines  peuvent  s'observer  jusqu'au 
point  où  les  racines  antérieures  émergent  de  la  moelle,  et  cela  en 
dehors  de  toute  névrite  transverse  (André-Thomas). 

Rapports  entre  l'atrophie  radiculaire  et  la  sclérose  des  cor- 
dons POSTÉRIEURS.  —  La  comparaison  de  la  dégénération  des  cordons 
postérieurs  dans  le  tabès  avec  celle  qu'engendre  la  compression  des- 
tructive des  racines  postérieures,  telle  la  compression  exercée  sur 
la  queue  de  cheval  par  une  tumeur,  amène  à  cette  conclusion  que  la 
topographie  est  la  même  dans  les  deux  cas.  Les  territoires  les  moins 
atteints  dans  le  tabès  sont  aussi  les  moins  dégénérés  dans  les  lésions 
radiculaires  primitives;  ce  sont  :  les  zones  cornu-commissurales,  le 
centre  ovale  de  Flechsig,  le  triangle  de  Gombault  et  Philippe,  la 
virgule  de  Schultze  constitués  à  la  fois  par  des  fibres  exogènes  ou 
radiculaires  et  par  des  fibres  endogènes  (Dejerine  et  Spiller,  Dejerine 
et  Théohari).  Il  n'est  pas  encore  prouvé  que  les  fibres  endogènes,  le 
faisceau  de  Hoche  en  particulier,  dégénèrent  aussi  à  leur  tour,  même 
à  une  époque  très  avancée,  et  l'atrophie  des  fibres  radiculaires 
suffit  à  elle  seule  pour  expliquer  la  dégénération  partielle  des  zones 
mixtes. 

Quelle  que  soit  l'étendue  de  la  sclérose  des  cordons  postérieurs, 
qu'il  s'agisse  d'un  tabès  dorso-lombaire  ou  d'un  tabès  cervical, 
l'altération  des  cordons  de  Burdach  est  proportionnelle  à  l'atrophie 
radiculaire  (Dejerine)  :  si  l'atrophie  radiculaire  est  plus  avancée 
d'un  côté,  la  sclérose  des  cordons  postérieurs  l'est  également  du 
même  côté.  Dans  le  cas  de  tabès  cervical  étudié  par  l'un  de  nous 
(Dejerine,  189"2),  et  représenté  dans  les  figures  339  à  344,  les  racines 
sacrées  étaient  presque  normales,  à  peine  contenaient-elles  quelques 
tubes  atrophiés  ;  or,  le  cordon  de  GoU  à  la  région  cervicale  était 
intact  dans  l'étendue  d'un  petit  triangle  situé  à  la  périphérie,  c'est-à- 
dire  dans  une  zone  qui  contient  les  fibres  longues  des  racines  lombo- 
sacrées;  ce  fait  démontre  une  fois  de  plus  que  dans  le  tabès  la  sclérose 
de  la  moelle  affecte  une  topographie  nettement  et  uniquement  radi- 
culaire. Les  dégénérations  secondaires  des  cordons  postérieurs 
consécutives  à  la  section  des  racines  postérieures  chez  l'animal 
(Schiefferdecker,  Buffalini  et  Rossi,  Singer,  Kahler,  Singer  et  Mûnzer, 
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Kahler  et  Pick,  Tooth)  ont  la  môme  topographie  que  les  dégénéra- 
tions secondaires  consécutives  aux  altérations  primitives  des  racines 
postérieures  chez  l'homme  et  que  les  lésions  tabétiques.  On  sait 
encore,  de  par  l'embryologie,  que  la  plupart  des  fibres  des  cordons 
postérieurs  ne  sont  autres  que  le  prolongement  des  fibres  radiculaires 
postérieures  dans  la  moelle,  et  que  les  cordons  postérieurs  sont  par 

ra 


Fig.  356.  —  Coupe  transversale  de  la  8^  racine  dorsale  au-dessus  du  ganglion, 
dans  un  cas  de  tabès  fruste  (coloration  par  la  méthode  de  Weigert-Pal).  Les 
libres  de  la  racine  postérieure  [r^^  sont  refoulées  et  diminuées  par  Ihyperplasie 
inflammatoire  du  tissu  conjonctif  et  par  des  foyers  hémorragiques  [fh).  Malgré 
cela,  il  n'existe  pas  de  dégénérescence  de  la  racine  postérieure  entre  cette  région 
et  la  moelle,  ni  dans  le  segment  médullaire  correspondant.  (André-Thomas  et 
G.  Hauser,  Iconographie  de  la  Salpètrière,  1902,  n"  4.) 

conséquent  principalement  constitués  par  des  fibres  exogènes 
(Sagemehl,  His). 

Quelques  auteurs  ont  publié  des  cas  de  tabès  dans  lesquels  les 
lésions  médullaires  étaient  déjà  avancées,  tandis  que  les  racines 
paraissaientabsolument  intactes,  même  surles  dissociations.  La  lésion 
médullaire  avancerait  donc  dans  son  début  et  dans  son  évolution  sur 
l'atrophie  radiculaire. 

Il  y  aurait  alors,  suivant  l'expression  de  Pierre  Marie,  incongruence 
entre  l'état  des  racines  en  dehors  de  la  moelle  et  celles  des  zones 
radiculaires.  Il  ne  faut  pas  se  hùtcr  de  conclure  à  l'intégrité  des 
racines  postérieures,  car,  dans  les  cas  de  labes  incipiens  avec  le  mi- 
nimum de  lésions  dans  la  bandelette  externe,  il  est  toujours  possible, 
h.  un  examen  minutieux  pratiqué  par  la  méthode  de  dissociation,  à 
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l'état  frais,  après  action  de  l'acide  osmique  et  du  picrocarmin,  il  est 
toujours  possible,  disons-nous,  de  découvrirMes  altérations  très  lé- 
gères :  l'inégalité  de  calibre 
d'une  même  fibre  nerveuse 
dans  un  seul  segment  intra- 
musculaire, leur  hypertro- 
phie, l'élimination  par  places 
de  fines  gouttelettes  de  myé- 
line; sur  certaines  fibres,  les 
segments  sont  inégaux  entre 
eux,  alternativement  grêles 
et  normaux  ou  hypertrophiés, 
mais  beaucoup  de  fibres,  la 
plupart  même,  se  présentent 
aussi  avec  leur  aspect  normal 
(André-Thomas). 

En  résumé,  les  données 
fournies  par  l'anatomie  pa- 
thologique, la  pathologie 
expérimentale  et  l'embryolo- 
gie, concourent  à  établir  un 
rapport  étroit  entre  l'atrophie 
radiculaire  et  les  altérations 
des  cordons  postérieurs,  et 
font  envisager  le  tabès 
comme  une  affection  primi- 
tive des  fibres  des  racines 
postérieures. 

3°  Ganglions  rachidiens 
—  Des  altérations  de  divers 
ordres  ont  été  décrites  dans 
les  ganglions  rachidiens  ;  la 
plus  constante  est  l'atrophie 
des  fibres  .du  bout  central 
des  racines    postérieures   à 

Dans  le  bout  central  des  racines  postérieures  l'intérieur  même  du  ganglion 

{rp)  et  le  pôle  central  du  ganglion,  les  fibres  (Oppenheimet  Siemmerling, 

sont  presquetotalement  dégénérées.  Au  con-  Q^i^etti,  Dinkler),  tandis  quC 
traire,  elles  sont  saines  a  1  autre  extrémité  du  .  '  ' 

ganglion    et   dans    le    bout    périphérique    de  les  fibres   qui    sortent   par    le 

la  racine  postérieure  rp  {bp).  —  Racine  an  té-  ^^\q    périphérique     du     gan- 

rieure  normale.  (André-Thomas  et  G.  Hauser,  ,.  l  •    i      i      /c       o"--»! 

Iconographie  de  la  Salpètrière,  1902,  no  4.)  gl^on  SOnt  mtactes(fig.  3d7). 

Les  cellules  sont  le  plus 
souvent  normales  (Vulpian,  Dejerine);  cependant,  quelques  auteurs 
ont  signalé  l'atrophie  de  quelques-unes,  l'état  trouble,  la  pigmenta- 
tion, la  vacuolisation,  leur  forme  irrégulière,  la  disparition  du  noyau. 


jV  ^lUetZ-^ 


rpChp) 


Fig.  357.  —  Coupe  longitudinale  d'un  gan- 
glion sacré  dans  un  cas  de  tabès  remontant 
à  une  vingtaine  d'années  (coloration  par 
la  méthode  de  Weigert-Pal). 
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Les  cellules  do  la  capsule  sont  en  prolifération  {Wollenberg,  Stroebe^ 
Marinesco).  D'après  Babès  et  Kremnitzer,  la  lésion  débuterait  par  la 
disparition  des  arborisations  des  fibres  grêles  qui  prennent  leur 
origine  dans  la  moelle,  mais  l'existence  de  ces  fibres  à  l'état  normal 
est  encore  très  hypothétique  (Redlich). 

Le  tissu  interstitiel  des  ganglions  est  plus  ou  moins  proliféré  et 


;î^  V  ;•  :'.;^^/ •  ï^--     'x^^-ï^  V  :  ^  V  S 


Fig.  358.  —  Coupe  lonf^itudinale  d'un  jcanglion  rachidien  (3"  lombaire  gauche) 
(coloration  par  le  sublimé  osmique  elle  picrocarmin)  dans  un  cas  de  labes,  dont 
les  premiers  symptômes  remontent  à  huit  ans. 

Fibres  à  myéline  en  voie  de  dégénérescence  (grains  noirs).  Quelques  cellules  en- 
voie d'atrophie  ou  disparues.  Quelques  proliférations  cellulaires,  soit  à  la  place 
des  cellules  disparues,  soit  autour  des  cellules  en  voie  d'atrophie.  (ANDnÉ-THOM.\s 
et  G.  Hauser,  Iconographie  de  la  Salpêtrière,  1902,  n»  4.) 

fibreux;  quelquefois  on  y  trouve  des  foyers  hémorragiques  ;  la  paroi 
des  vaisseaux  est  épaissie,  en  même  temps  que  leur  lumière  est  dilatée  ; 
la  congestion  y  est  fréquente.  L'enveloppe  du  ganglion  est  elle- 
même  souvent  épaissie  et  envoie  des  prolongements  fibreux  à 
l'intérieur  de  l'organe.  Dos  lésions  semblables  ont  été  vues  dans  le 
ganglion  de  Casser  (Oppenheim,  Démange). 

Sur  des  coupes  colorées  par  la  méthode  de  Nissl,  SchàfTer  n'a  pas 
constaté  d'altération  appréciable  des  cellules  ;  Marinesco,  au  contraire, 
en  a  trouvé  quelques-unes  en  voie  de  chromalolyse. 

L'étude  du  ganglion  rachidien  des  tabétiques  a  été  reprise  plus 
récemment  par  André-Thomas  et  G.  Hauser  (1904^.  Sur  des  coupes 
fixées  parle  sublimé  osmique  et  colorées  au  picrocarmin,  ils  ont  pu, 
dans  deux  cas,  suivre  l'évolution  hislologique  du  processus  datrophie 
des  racines  postérieures  (fig.  358).  Sur  le  trajet  ou  dans  l'intérieue- 
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môme  de  quelques  fibres,  encore  pourvues  de  leur  gaine  de  myéline, 
on  distinguait  nettement  un  semis  de  gouttelettes  de  myéline  extrême- 
ment fines  et  intensivement  colorées  en  noir  par  l'acide  osmique  :  le 
même  processus  de  désintégration  existait  sur  quelques  fibres  dans 
le  trajet  intraganglionnaire  du  bout  central  de  la  racine  postérieure, 
au  niveau  du  nerf  radiculaire  et  dans  son  trajet  sous-arachnoïdien. 
La  démyélinisation  des  fibres  se  fait  donc  sous  le  même  mode  sur 


Fig.  359.  —  Altérations  du  ganglion  rachidien  dans  un  cas  de  tabès  remontant  à 
plusieurs  années  :  plusieurs  cellules  sont  atrophiées,  quelques-unes  ont  disparu. 
Proliféi'ation  des  capsules  endothéliales  péricellulaires.  (André-Thomas  et 
G.  Hauser,  Iconographie  de  la  Salpétrière,  1904,  n»  3.) 

toute  la  longueur  du  bout  central  des  racines  postérieures.  Dans  un 
cas,  l'atrophie  des  racines  était  plus  accentuée  au  niveau  du  nerf 
radiculaire  et  dans  le  pôle  central  du  ganglion  que  dans  le  trajet 
sous-arachnoïdien  ;  ce  qui  est  en  rapport  avec  le  fait  déjà  mentionné 
que  l'atrophie  des  racines  postérieures  est  irrégulière  dans  son  évo- 
lution et  qu'elle  frappe  inégalement  les  divers  segments  interannu- 
laires d'une  même  fibre. 

Les  cellules  sont  malades  surtout  dans  les  cas  de  tabès  d'une  très 
longue  durée  ;  elles  le  sont  d'autant  plus  que  les  fibres  radiculaires 
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sonl  plus  atrophiées.  Les  lésions  sont  presque  toujours  plus  intenses 
dans  les  ganglions  sacrés  et  lombaires  que  dans  les  ganglions 
dorsaux,  et  davantage  dans  les  ganglions  dorsaux  que  dans  les 
ganglions  cervicaux    fig.  358  et  359). 

Dans  les  cas  de   tabès  avancé,    on   constate  une   diminution  du 


<^ 


^t  uÏerrlolmirH?  ''^îr^  ^'«^l'atroplMc  des  cellules  du  ganglion  raclndien  dans 
e  labes  (coloration  a  1  lu-mateine-cos.ne).  -  En  bas  et  à  droite  :  cellule  saine  et 

-tr'aTet''-   'Tu  *^  ''"  n^',  '^''""'^'  'r'  '^^  '''"''"''  ^«"^  ''  P-  P'-  --- 
i.ucl"ahïs  d'  1.  "'1"'«^"  ;«'«  ^l'atrophie  avec  multiplication  des  éléments 

TunZZ  capsule.  -  En   haut  et  à  gauche  :  même  lésion,  cellule  réduite 

Kn  l>a,7et  '.  P'^^^"^' ,">:P^.'P'-'f    ^^  '»  '^P^-^^  en  couches  concentriques.- 
^su  cnn         ,  ;     1'  ■   '.'  ;'""''*"  P^"'  ^^   '"  P''-*^^  ^'^  '^  ^^""'^-  q"'"»  nodule  de 
190.1,  ToT)  ^"""-^""^'-^^^  ^^^  ^-    "'^"-«'  I-no,raphie  de  la  Salpètrière, 

nombre  des  cellules,  plus  marquée  à  la  périphérie  ,lu  oanolion  que 
dans  le  centre,  vers  le  pôle  central  qu'à  la  périphérie.  La  raréfaction 
cellulan-e  se  produit  souvent  par  placards,  qui  contrastent  parleur 
pauvreté  en  cellules  avec  les  zones  adjacentes,  où  les  cellules  sont 
bien  conservées. 

A  côté  de  la  diminution  de  nombre,  il  faut  mentionner  lalrophie 
cellulau-e,  assez  délicate  à  apprécier,  parce  que  déjà  dans  le  i,^an..lion 
normal  les  cellules  sontde  dimensions  inégales.  Toutefois,  lorsque  la 
lésion  est  très  accusée,  il  ne  saurait  y  avoir  de  doute.  Les  cellules 
atrophiées  sont  très  petites,  déformées,  réduites  parfois  à  un  petit 
amas  protoplasmi.p.e  et  à  un  noyau  dont  la  masse  totale  n'excède  pas 
les  dimensions  d'un  gros  leucocyte  :  ou  bien  encore  à  un  petit  ama. 
(le  granulations  pigmentaires  (fig.  300\ 
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Autour  de  la  cellule  en  voie  de  disparition,  on  peut  voir  soit  une 
capsule  revenue  sur  elle-même  et  non  proliférée,  soit  une  couronne 
d'éléments  capsulaires  multipliés  et  disposés  en  plusieurs  assises, 
soit  un  anneau  fibreux  remplaçant  la  capsule  et  pouvant  acquérir  des 
dimensions  gigantesques.  L'atrophie  de  la  cellule  nerveuse  n'est  pas 
la  conséquence  de  la  végétation  des  cellules  endothéliales  de  la 
capsule. 

Dans  deux  cas,  un  grand  nombre  de  cellules  contenaient  des 
gouttelettes  de  graisse  assez  volumineuses,  intimement  mélangées 
aux  granulations  pigmentaires:  cette  altération  ne  paraît  pas  patho- 
gnomonique,  puisqu'elle  a  été  retrouvée  dans  des  ganglions  de 
sujets  âgés  non  tabétiques  (André-Thomas  et  G.  Hauser). 

Le  noyau  de  la  cellule  nerveuse  s'alrophie  en  même  temps  qu'elle  ; 
il  devient  irrégulier,  elliptique,  crénelé  ;  parfois  il  se  colore  en  masse 
intensivement  et  le  nucléole  ne  peut  être  diflerencié  {homogénéisa- 
tion). 

Dans  certains  cas  le  tissu  interstitiel  paraît  normal  ;  dans  d'autres 
cas,  il  se  distingue  par  la  multiplication  des  cellules  conjonctives; 
dans  d'autres  encore  par  la  grande  quantité  du  tissu  fibreux  adulte, 
dont  les  larges  travées  séparent  les  éléments  cellulaires  rares  et 
disséminés  :  la  dégénérescence  hyaline  est  alors  fréquente.  Les 
vaisseaux  se  montrent  très  fréquemment  atteints  de  sclérose  et  de 
dégénérescence  hyaline  de  leurs  tuniques  :  il  n'y  a  aucun  rapport  à 
établir  entre  le  degré  de  l'altération  cellulaire  et  le  nombre  des 
cellules  atteintes  d'une  part,  et  la  prolifération  du  tissu  interstitiel  et 
les  lésions  vasculaires  d'autre  part. 

Il  y  a  un  manque  de  proportionnalité  manifeste  entre  le  nombre 
des  cellules  atrophiées  ou  disparues  et  le  degré  d'atrophie  des  racines 
postérieures  :  dans  les  cas  oi^i  les  lésions  cellulaires  sont  le  plus 
accusées,  elles  le  sont  beaucoup  moins  que  l'atrophie  des  fibres 
radiculaires.  Dans  les  ganglions  les  plus  malades,  le  nombre  des 
cellules  saines  est  toujours  supérieur  i\  celui  des  cellules  disparues 
ou  atrophiées. 

Nageotte  a  attiré  l'attention  sur  certaines  modifications  de  la 
cellule  qu'a  pu  seule  révéler  jusqu'ici  la  méthode  d'imprégnation  à 
l'argent  de  Ramon  y  Cajal.  Au  lieu  d'avoirun  seul  prolongement,  les 
cellules  ont  des  prolongements  multiples,  de  divers  calibres;  les  uns 
sont  aussi  volumineux  que  l'axone,  les  autres  sont  extrêmement  fins, 
comme  des  fibrilles  de  régénération,  d'autres  enfin  ont  un  calibre  inter- 
médiaire. Ces  prolongements  se  terminent  soit  au  voisinage  immédiat 
de  la  cellule  ganglionnaire,  dans  la  capsule  péricellulaire,  soit  dans 
l'épaisseur  même  de  cette  capsule  au  milieu  des  cellules  satellites, 
soit,  encore,  en  dehors  de  la  capsule  dans  la  substance  blanche  du 
ganglion. 

Tous  ces  nouveaux  prolongements  cellulaires  se  terminent  par  une 
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massue  encapsulée.  D'autres,  d'après  XagcoUe,  naissent  de  l'axone 
lui-même,  soit  en  dedans,  soit  en  dehors  de  la  capsule.  Quelques- 
uns,  surtout  les  plus  fins,  dessinent  des  trajets  extrêmement  irré- 
guliers et  forment  par  leur  enchevêtrement  des  pelotons   péricel- 


Fig.  361.  —  Coupe  longitudinale  d'un  ganglion  lombaire,  dans  un  cas  de  tabès 
remontant  à  une  douzaine  d'années.  L'extrémité  supérieure  du  ganglion  rachidien 
est  occupée  par  une  cavité  kystique,  contenant  des  petits  faisceaux  de  libres 
radiculaires  (frp),  et  surtout  des  amas  de  globules  sanguins  occupant  un  champ 
considérable  (c/i).  (A^dré-Thomas  et  G.  IIaiseh,  Iconographie  de  la  Sal|j,ètrière, 
1902,  n»  4.) 

lulaires.  Les  plus  longs  se  dirigent  vers  le  pôle  central  du  gan- 
glion, en  suivant  des  fibres  restantes,  ou  en  dessinant  des  trajets 
irréguliers,  et  forment  les  fibres  de  régénération  des  racines  posté- 
rieures. 

Plusieurs  de  ces  éléments  pénètrent  en  elVel  dans  les  fascicules  des 
racines  postérieures    et    remplacent    ainsi    les    libres    radiculaires 
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détruites  dans  le  tabès  ancien,  ou  se  mêlent  aux  fibres  épargnées 
dans  le  tabès  jeune.  Elles  se  terminent  souvent  par  des  massues  en- 
capsulées de  dimensions  variables;  quehiues-unes  remontent  jusqu'à 
la  moelle,  mais  sans  y  pénétrer. 

Ces  néoformations  sont  interprétées  par  Nageotte  comme  un 
phénomène  de  suppléance,  plutôt  que  de  restauration,  et  il  propose  de 
donner  à  ce  processus  le  nom  de  régénération  collatérale. 

Il  la  compare  «à  la  formation  des  bourgeonsadventifs  chez  certaines 
plantes,  qui  est  favorisée  par  la  destruction  ou  simplement  par  la 
soulTrance  de  la  tige  principale  ». 

Marinesco  et  JVIinéa  se  demandent  si  la  régénérescence  collatérale 
est  sous  la  dépendance  immédiate  de  l'effort  régénérateur  du  bout 
central  séparé  de  son  bout  périphérique,  ou  bien  s'il  n'intervient 
pas  un  autre  facteur  d'ordre  cellulaire;  ils  l'ont  rencontrée  dans  le  mal 
de  Pott,  la  myélite,  la  rage. 

iNous  avons  eu  nous-mêmes  l'occasion  de  voir  des  faits  très  ana- 
logues dans  les  ganglions  de  tabétiques  que  nous  avons  eu  l'occasion 
d'examiner  ;  mais  les  prolongements  cellulaires  étaient  moins 
nombreux,  bien  qu'il  se  fût  agi  de  cas  très  anciens.  Il  nous  paraît 
en  outre  vraisemblable  qu'un  certain  nombre  de  fibres  néoformées 
des  racines  postérieures  se  régénèrent  par  mi  mécanisme  analogue  à 
celui  que  l'on  observe  après  la  section  des  nerfs. 

Ces  faits  ont  plus  qu'un  simple  intérêt  histologique,  puisqu'ils 
démontrent  la  tendance  à  la  restauration  des  lésions  radiculaires  ; 
malheureusement,  elle  est  toujours  incomplète,  surtout  pour  les 
racines  postérieures,  parce  qu'elle  ne  rencontre  pas  des  conditions 
favorables  dans  la  moelle,  où  le  tissu  de  soutènement  n'est  pas  de 
nature  conjonctive. 

Le  processus  inflammatoire  qui  siège  au  niveau  du  nerf  radiculaire 
est  susceptible  de  se  propager  jusque  dans  le  ganglion  rachidien, 
d'où  la  formation  de  sclérose,  de  cavités  dont  quelques-unes 
paraissent  n'être  que  des  reliquats  de  foyers  hémorragiques  (fig.  361) 
(André-Thomas  et  Hauser).  Des  cavités  semblables  ont  été  décrites 
sur  le  trajet  du  nerf  radiculaire  (Nageotte). 

4°  Nerfs  périphériques.  —  Leurs  altérations  sont  très  fréquentes 
(Wesiphal,  Pierret,  Dejerine,  Pitres  et  Vaillard,  Oppenheim  et 
Siemerling,  Nonne,  Joiïroy  et  Achard)  :  quelques  auteurs  les 
considèrent  même  comme  constantes  (Nonne)  ;  la  dégénération  des 
nerfs  cutanés  (en  dehors  des  cas  d'atrophie  musculaire)  est  plus 
fréquente  et  beaucoup  plus  intense  que  celle  des  nerfs  muscu- 
laires. 

Les  altérations  sont  plus  avancées  et  plus  généralisées  aux 
membres  inférieurs  quaux  membres  supérieurs,  plus  intenses  à  la 
périphérie  que  dans  les  segments  plus  rapprochés  de  la  racine  des 
membres  (Dejerine).  Traitées  par  l'acide  osmique,  les  fibres  nerveuses 
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prennent  une  coloration  grisâtre,  au  lieu  de  la  coloration  nou'e 
qu'elles  ont  normalement,  llistologiquement,  ces  nerfs  ne  sont  plus 
constitués  que  par  un  nombre  considérable  de  gaines  vides  et  aussi 
par  de  nombreuses  fibres  grêles.  Les  tubes  en  voie  de  dégénérescence 
wallérienne  y  sont  en  très  petit  nombre,  fi^nfin  on  peut  y  rencontrer 
les  mêmes  altérations  que  dans  les  racines  postérieures,  à  savoir  la 
dégénérescence  segmen taire. 

Les  altérations  des  nerfs  musculaires  existent  en  dehors  de  toute 
altération  des  cellules  des  cornes  antérieures  (Dejerinei,  et  elles 
jouent,  comme  on  le  verra  plus  loin,  un  rôle  important  dans  la 
[jatliogénie  de  l'amyotrophie  tabétique.  La  lésion  liislologiiiue  est  la 
môme  que  celle  des  nerfs  cutanés  et  décroît  aussi  à  mesure  que  Ton 
remonte  de  la  périphérie  vers  les  centres.  Le  plus  souvent,  les 
racines  antérieures  sont  intactes,  rarement  elles  présentent  des 
altérations,  très  alténuéos  du  reste  par  rapport  à  celles  des  nerfs 
musculaires. 

Des  altérations  semblables  ont  été  signalées  dans  les  rameaux 
musculaires  des  nerfs  crâniens,  dans  Thémialrophie  linguale  Cassirer 
et  Schilî),  dans  les  paralysies  oculaires  :  Dejerine  et  Petren)  et  dans 
les  paralysies  laryngées  (Schlesinger.  Oppenheim,  Grabower,  Deje- 
rine el  Petren  ). 

5°  Système  sympathique.  —  Duchennc  (de  jjuuiognej  avait  émis 
l'hypothèse  que  le  grand  sympathique  devait  être  atteint,  el  il  ;t\ail 
même  supposé  que  la  lésion  dos  cordons  postérieurs  était  secondaire 
à  la  lésion  du  grand  sympathique.  \'id))ian.  Charcot,  Raymond 
déclarent  néanmoins  qu'ils  n'ont  pu  déceler  la  moindre  anomalie  soit 
dans  les  ganglions,  soit  dans  les  (ract.us  nerveux  cpii  relient  le  gan- 
glion à  la  moelle  ou  à  la  périphérie. 

On  sait  que  les  ganglions  sympathiques  ne  sont  pas  isolés  du 
système  nerveux  central,  mais  qu'ils  entrent  en  rapport  avec  lui  par 
de  nombreuses  fibres  à  myéline  (|ui  passent  soit  parles  racines  anté- 
rieures de  la  moelle,  soit  par  les  racines  postérieures  ou  qui  naissent 
encore  des  ganglions  rachidiens:  ces  fibres  aboutissent  à  la  chaîne 
sympathique  et  aux  ganglions,  en  suivant  les  rameaux  communicants. 
Dans  des  recherches  faites  à  la  Salpêtrière  dans  le  service  de  l'un  de 
nous,  Jean-Ch.  Roux  (lUOO)a  démontré  qu'à  une  période  avancée  de 
la  maladie  on  trouve  dans  le  sympathique  cervical,  dans  lessplanch- 
niques  et  dans  le  sympathique  thoracique,  une  diminution  consi- 
dérable du  nombre  des  petites  fibres  à  myéline  qui  passent  toutes  par 
les  racines  postérieures;  les  grosses  fibres  à  myéline  qui  prennent  leur 
origine  dans  les  ganglionsrachidiens  restent  au  contraire  inlacles. 

Dans  le  plexus  cardiaque,  qu'il  a  examiné  chez  douze  tabétiiiues, 
lieitz  (1903)  a  constaté  dans  la  plupart  des  cas  une  raréfaction 
jirononcée  des  fibres  à  myéline  grosses  el  petites  ;  elle  serait  propor- 
tionnelle aux  lésions  des  racines  postérieures  du  rentlemenl  cervical. 
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Dans  quatre  cas  sur  onze,  le  même  auteur  a  noté  une  raréfaction 
par  zones  irrégulières  des  fibres  à  myéline  du  pneumogastrique,  des 
petites  principalement,  ou  bien  une  raréfaction  diffuse. 

6°  Cerveau.  —  Il  existerait,  d'après  Jendrassik  qui  lui  a  accordé 
une  très  grande  importance  patbogénique,  une  atrophie  des  fibres 
tangentielles  de  l'écorce  et  le  tissu  névroglique  y  deviendrait  plus 
dense  :  Philippe  et  Decroly  n'ont  rien  trouvé  de  semblable  à  l'examen 
de  trois  cerveaux  de  tabétiques.  Nageotte  a  observé  des  lésions 
névrogliques  et  des  altérations  vasculaires  diffuses  identiques  à  celles 
de  la  paralysie  générale  :  ces  lésions  n'ont  pas  été  retrouvées  sur  tous 
les  cerveaux  de  tabétiques  qu'il  a  examinés;  lorsqu'elles  existent, 
elles  ne  doivent  pas  être  envisagées  comme  appartenant  en  propre  à 
l'anatomie  pathologique  du  labes,  mais  à  celle  d'une  paralysie  géné- 
rale plus  ou  moins  ébauchée  et  associée  au  tabès. 

7"  Cervelet.  — Jendrassik  a  signalé  des  lésions  tout  à  fait  semblables 
à  celles  qu'il  avait  décrites  pour  l'écorce  cérébrale.  D'après  Jellinek, 
elles  siégeraient  dans  le  noyau  dentelé  dont  les  cellules  sontrétractées 
et  pigmentées,  les  fibres  nerveuses  moins  abondantes.  Ces  lésions  ne 
paraissent  pas  avoir  une  grande  importance  ;  elles  n'ont  pas  été 
retrouvées  par  d'autres  auteurs. 

NATURE  DU  TABES.  —  Dans  l'étude  d'un  problème  aussi  complexe 
que  celui  de  la  pathogénie  du  tabès,  il  est  nécessaire  de  faire  appel 
à  nos  connaissances  les  plus  sûres  et  d'envisager  la  maladie  sous  ses 
diverses  faces. 

L'origine  syphilitique  du  tabès,  son  début  généralement  assez  tardif 
apr^s  l'accident  initial,  la  prédominance  des  troubles  sensitifs  dans 
la  symplomatologie,  son  évolution  très  variable,  progressive  dans  la 
grande  majorité  des  cas,  précipitée  dans  quelques  autres  ;  la  cons- 
tance des  altérations  radiculaires  et  de  la  sclérose  des  cordons  posté- 
rieurs, des  altérations  des  nerfs  périphériques,  la  très  grande  fré- 
quence des  paralysies  des  nerfs  crâniens,  l'atrophie  du  nerf  optique, 
l'inflammation  chronique  des  méninges  molles;  telles  sont  les  don- 
nées fondamentales  du  problème  :  il  s'agit  de  les  grouper  et  de 
rechercher  leur  enchaînement.  Il  faut  surtout  s'appuyer  sur  les  indi- 
cations fournies  par  l'anatomie  pathologique. 

Parmi  les  lésions  des  éléments  nerveux,  l'atrophie  des  racines  pos- 
térieures paraît  indiscutablement  tenir  sous  sa  dépendance  la  dégé- 
nérescence ou  la  sclérose  des  cordons  postérieurs  de  la  moelle  ,  ou, 
pour  mieux  indiquer  l'étroite  corrélation  qui  existe  entre  elles,  ne 
peut-on  pas  affirmer  que  l'atrophie  des  racines  postérieures  et  la 
sclérose  des  cordons  postérieurs  ne  font  qu'un  :  ce  sont  les  mêmes 
éléments  qui  sont  altérés  dans  des  régions  différentes.  La  radiculite 
postérieure  doit  être  considérée  comme  la  lésion  fondamentale  du 
tabès. 

Quelle  en  est  la  cause?  Les  racines  sont-elles  prises  d'emblée  sur 
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tout  leur  trajet?  Est-ce  en  un  point  limité  que  s'amorce  le  processus 
de  dégénérescence?  Il  nous  paraît  logique  d'envisager  d'abord  cette 
dernière  hypothèse. 

Théorie  médullaire.  —  Bien  que  l'atrophie  des  racines  postérieures 
ait  été  signalée  déjà  par  Bourdon  et  Luys  (18G1  i,  l'opinion  la  plus  répan- 
due pendant  longtemps  en  l'rance,  à  la  suite  des  travaux  de  Charcol 
et  Pierret,  fut  que  la  lésion  primitive  du  tubes  esl  une  sclérose  des 
cordons  postérieurs;  comme,  d'autre  part,  elle  s'attaque  tout  d'abord 
à  certaines  zones  de  ces  cordons,  envahissant  tels  systèmes  de  fibres 
et  en  respectant  tels  autres,  le  processus  histologique  primilil"  du 
tabès  s'imposa  comme  une  sclérose  systématique  des  cordons  posté- 
rieurs. Il  esl  entendu  aujourd'hui  que  cette  sclérose  est  un  phéno- 
mène secondaire  commandé  par  la  disparition  des  fibres  radiculaires. 

A  cette  époque,  l'attention  avait  été  insuffisamment  attirée  sur 
l'atrophie  des  racines  postérieures  et  sur  la  constance  de  la  propor- 
tionnalité entre  la  dégénérescence  des  racines  et  la  sclérose  des  cor- 
dons postérieurs. 

La  théorie  de  Charcot  et  Pierret  régna  non  seulement  en  France, 
mais  encore  h  l'étranger,  où  elle  recruta  de  nombreux  partisans 
(Erb,  Slriimpell,  Westphal),  jusqu'au  jour  où  Vulpian  mit  davantage 
en  lumière  les  lésions  constantes  des  racines  postérieures  et  les  rap- 
procha de  la  sclérose  des  cordons  correspondants.  Instruit  d'autre 
part  de  la  continuité  analomique  des  racines  et  des  cordons  posté- 
rieurs, et  des  lois  de  dégénérescence  établies  par  W'aller,  il  fut  amené 
à  déduire  de  cet  ensemble  de  faits  que  l'atrophie  radiculaire  doit  être 
la  première  en  date  :  «  On  doit  admettre  en  définitive  que  les  altéra- 
lions  des  racines  postérieures  sont  primitives,  c'est  là  un  fait  certain 
suivant  moi.  »  Vulpian  fit  néanmoins  quelques  réserves.  «  Il  se  peut 
(jue  les  altérations  des  faisceaux  postérieurs  soient  primitives  aussi 
dans  une  certaine  mesure.  » 

La  systématisation  de  la  sclérose  des  cordons  postérieurs  mise  en 
relief  par  Charcot  et  Pierret  se  trouva  tout  naturellement  expliquée 
lorscpi'il  fut  démontré  par  Schultze,  puis  par  Dejerine,  ipie  la  topo- 
graphie des  altérations  médullaires  tabétiques  correspond  très  exac- 
tement au  trajet  intramédullaire  des  racines  postérieures,  trajet 
établi  par  l'étude  des  dégénérescences  secondaires  consécutives  aux 
lésions  primitives  des  racines  postérieures  chez  l'homme,  par  la 
pathologie  expérimentale  et  par  l'embryologie. 

Théorie  CANCLiONNAmE.  —  L'atrophie  des  racines  postérieures  est- 
elle  bien  elle-même  une  lésion  primitive?  S'il  est  certain  que  la  sclérose 
des  cordons  postérieurs  est  secondaire  à  l'atrophie  radiculaire  et  n'en 
est  en  quelque  sorte  que  la  conséquence,  ne  serait  il  pas  légitime  de 
supposer  que  les  fibres  des  racines  postérieures  dégénèrent  consé- 
cutivement à  une  altération  primitive  de  leurs  centres  Irophiques,  les 
cellules  des  ganglions  spinaux?  Celte  opinion  a  été  soutenue  autre- 
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fois  par  Pierre  Marie.  Pour  cel  auteur  18V('2,  l'atrophie  des  racines 
postérieures  était  sous  la  dépendance  dune  altération  des  cellules  des 
ganglions  spinaux,  ou  même  de  cellules  ganglionnaires  périphéri- 
ques. Orrexislenee de cesderniers éléments  n"a  jamais  été  démontrée. 

Les  modificalions  dans  Fétat  des  cellules  ganglionnaires,  décrites 
par  divers  auteurs,  ne  sauraient  être  passées  sous  silence  ;  mais  il  ne 
faut  pas  oublier  que.  même  dans  les  ganglions  les  plus  malades,  le 
nombre  des  cellules  saines  est  toujours  supérieur  à  celui  des  cellules 
disparues  ou  atrophiées.  Les  lésions  cellulaires  se  rencontrent  sur- 
tout dans  les  cas  de  tabès  de  longue  durée  et,  quelles  que  soient  leur 
importance  et  leur  fréquence,  il  est  diflîcile  d'apprécier  le  rôle 
qu'elles  jouent  dans  la  pathogénie  de  l'atrophie  des  racines  pos- 
térieures et  des  dégénérescences  médullaires  (André-Thomas  et 
G.  Ilauser). 

A  défaut  de  lésions  suffisamment  prononcées  pour  produire 
l'atrophie  et  la  dégénérescence  des  racines  postérieures,  quelques 
auteurs  ont  émis  l'hypothèse  d'un  trouble  fonctionnel  ou  dynamique 
des  cellules  du  ganglion  spinal.  Parmi  eux,  de  Massary  et  Brissaud  ont 
proposé  de  substituer  à  la  définition  classique  du  labes:  alïection  sys- 
tématique localisée  aux  fibres  radiculaires  postérieures,  la  formule 
plus  large  de  tabès  :  affection  du  protoneurone  centripète.  Envisagée  à 
un  point  de  vue  général,  cette  conception  paraît  tout  d'abord  sédui- 
sante, puisque,  dans  le  tabès,  l'atrophie  porte  à  la  fois  sur  la  racine 
postérieure  et  sur  les  extrémités  des  nerfs  sensitifs,  c'est-à-dire  sur 
les  deux  divisions  de  la  branche  en  T  de  la  cellule  ganglionnaire. 
Cette  théorie  soulève  du  reste,  comme  toutes  les  théories  ganglion- 
naires, (juelques  critiques  et  —  c'est  là  un  argument  émis  autrefois 
par  l'un  de  nous  —  si  l'atrophie  des  racines  postérieures  était  sous 
la  dépendance  d'une  lésion  ganglionnaire,  elle  devrait  porter  non 
seulement  sur  le  bout  central,  mais  encore  sur  le  bout  périphérique 
qui,  au  sortir  du  ganglion,  se  réunit  à  la  racine  antérieure  pour  former 
le  tronc  mixte  :  or  ce  bout  périphérique  est  ordinairement  intact  dans 
le  labes. 

En  se  basant  sur  la  loi  de  la  dégénérescence  wallérienne,  Vulpian 
avait  admis  que  les  lésions  tabétiques  des  racines  postérieures  ne 
sont  pas  secondaires  à  celles  des  cordons  postérieurs  :  u  Comment 
croire,  dit-il,  qu'une  lésion  des  parties  intramédullaires  des  racines 
postérieures  se  propagerait  dans  le  tabès  dorsalis,  dans  un  sens  cen- 
trifuge, aux  parties  extramédullaires  de  ces  mêmes  racines?»  Depuis 
que  la  dégénérescence  rétrograde  est  entrée  dans  le  domaine  de  nos 
connaissances,  cet  argument  a  un  peu  perdu  de  sa  valeur,  mais  il  est 
à  remarquer  que  les  lésions  transverses  de  la  moelle,  telles  qu'une 
myélomalacie  par  arlérite  syphilitique,  ne  retentissent  guère  sur  les 
racines  postérieures,  malgré  les  dégénéralions  intenses  qui  se  pro- 
duisent   au-dessus    de  la   lésion  dans    les    cordons  postérieurs.    Il 
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€st  vrai  qu'une  telle  lésion  n'interrompt  complètement  que  le  trajet 
(les  racines  comprises  dans  le  foyer  de  ramollissement,  puisque,  si 
une  faible  partie  des  libres  d'une  racine  postérieure  continue  son 
trajet  ascendant  dans  les  cordons  postérieurs,  la  plus  i^rande  partie 
s'épuise  assez  rapidement  dans  la  substance  grise  de  la  moelle.  En 
tout  cas,  les  cavités  syringomyéliques  les  plus  destructives  ne  don- 
nent qu'exceptionnellement  lieu  à  de  Tatropluc  des  racines  posté- 
rieures :  encore  (-elle-ci  n'esl-elle  que  très  légère.  11  en  est  de  même 
des  traumatismes  avec  écrasement  de  la  moelle. 

La  nature  priniilivt'  de  l'atrophie  de  la  racine  |)Ostéricure  se  pré- 
sente par  consé(iuent  comme  plus  (jue  vraisemblable;  mais  il  reste  à 
rechercher  si  celte  racine  est  atteinte  dès  le  début  dans  toute  son 
étendue,  à  la  fois  dans  son  trajet  extramédullaire  et  dans  son  trajet 
iniramédullaire,  ou  si  la  lésion  initiale  se  localise  dans  un  point  bien 
limité. 

TuÉoHiii  RAUicuLAu^E.  —  D'après  Obersteinci' et  licdlich,  les  racines 
postérieures  sont  atteintes  primiti\emcnt  à  leur  |)énétration  dans  la 
moelle  :  elles  sont  étranglées  à  ce  niveau  par  l'inllamniation  pie- 
mérienne.  La  nature  même  de  la  lésion  serait  interstitielle  et  l'atro- 
phie radiculaire  serait  la  conséquence  de  la  méningite  et  des  allé- 
rations    vasculaires  au  niveau  même  de  l'étranglement. 

O'tte  théorie  soulève  à  son  tour  plusieurs  objections.  Tout  dabord 
la  méningite  postérieure  n'est  pas  en  général  assez  intense  pour  pro- 
duire l'étranglemcnlrpie  signalent  Obersleiner  et  Piediich.  Cet  étran- 
glement n'est  d'ailleui's  qu'apparent:  c'est  un  ai'titice  de  préparation 
(jui  tient  aux  conditions  dans  lesquelles  s'est  elï'ectué  le  durcissement 
de  la  moelle,  et  Nageotte  insiste  sur  son  absence  lorscpie  la  moelle 
est  durcie  sur  place  dans  le  canal  vertébral.  De  plus,  dans  la  grande 
majorité  des  cas,  le  microscope  ne  révèle  aucune  intlammalion  inters- 
titielle de  la  racine  postérieure,  dans  son  trajet  pie-mérien  ;  nous 
ajouterons  enfin  que,  dans  beaucoup  de  méningites  où  les  racines 
sont  encerclées  par  le  processus  inllammatoire,  elles  ne  s'atrophient 
ni  ne  dégénèrent. 

Pour  Nageotte,  c'est  immédiatement  au-dessus  du  ganglion, 
c'est-à-dire  dans  cette  portion  du  nerf  radiculaire  qui  est  comprise 
entre  le  ganglion  et  le  cul-de-sac  arachnoïdien,  que  siège  la  lésion 
initiale.  Ainsi  s'expliquerait  la  topographie  radiculaire  de  la  sclérose 
des  cordons  postérieurs,  et  de  plus,  en  révélant  l'existence  de  lésions 
interstitielles  identiques  à  celles  de  la  syphilis,  ce  fait  apporterait  un 
appointsérieux  aux  rapports  étiologiquesde la  syphilis  et  du  tabès  déjà 
établis  j)ar  la  clini(|ue.  (^-ette  théorie  a  soulevé  diverses  objections. 

Nageotte  avait  remarqué  que,  en  dehors  du  tabès,  le  nerf  radicu- 
laire est  le  siège  d'altérations  conjonctives  assez  fréquentes;  de  Massarv 
les  a  retrouvées  chez  des  inilividus  morts  d'alïections  diverses  (péri- 
tonite, fièvre  typhoïde,  méningite,  etc.i  et  il  en  conclut  que  «  les  mo- 
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dilica lions  de  structure  des  raci  nés  rachidiennes  que  Nageolle  a  décrites 
comme  étant  la  cause  immédiate  du  tabès  perdent  toute  leur  spéci- 
ficité ».  Nageotte  reconnaît  alors,  il  est  vrai,  que,  dans  la  névrite  in- 
terstitielle transverse  qui  se  développe  autour  des  fibres  radiculaires, 
les  altérations  des  nerfs  relèvent  de  plusieurs  facteurs  :  non  seulement 
les  fibres  sont  comprimées,  mais  encore  elles  sont  modifiées  dans 
leur  nutrition,  l'infiltration  embryonnaire  met  obstacle  à  la  circula- 
lion  lymphatique  et  sanguine  ;  il  fait  enfin  jouer  un  rôle  à  l'action 
nocive  de  substances  toxiques. 

Nageotte  a  eu  le  mérite  d'attirer  l'attention  sur  une  lésion  qui  était 
passée  complètementinaperçueetlesauteursqui, après  lui,ontexploré 
la  même  région,  en  ont  contrôlé  l'existence.  Mais,  comme  nous  l'avons 
exposé  plus  haut  au  chapitre  de  l'anatomie  pathologique,  la  névrite 
radiculaire  transverse,  telle  quïl  l'a  décrite,  n'est  pas  constante  et, 
quand  elle  existe,  elle  n'est  pas  toujours  suffisamment  intense  pour 
expliquer  la  dégénération  des  racines  postérieures  (Obersteiner, 
Redlich,  André-Thomas  et  G.  Hauser).  Inversement,  des  foyers  in- 
flammatoires semblables  peuvent  se  développer  sur  le  trajet  des  racines 
antérieures,  sans  qu'on  y  découvre  la  moindre  dégénérescence  des 
fibres. 

On  ne  doit  pas  cependant  regarder  comme  banale  la  lésion 
décrite  par  Nageotte,  et  il  est  incontestable  que,  dans  certains  cas, 
elle  occasionne  un  tel  bouleversement  des  éléments  nerveux  qu'elle 
contribue  à  les  détruire  :  sur  quelques  séries  de  coupes  de  racines 
tabétiques,  on  peut  voir  en  effet  l'atrophie  s'accentuer  brusquement 
au  niveau  du  foyer  de  névrite. 

Nageotte  est  d'ailleurs  devenu  moins  absolu  dans  sa  manière  de 
voir:  «On  peut  rencontrer,  dit-il,  dans  certains  cas  de  méningite  syphi- 
litique, une  névrite  radiculaire  interstitielle  bien  développée  avec  un 
retentissement  tout  à  fait  insignifiant  sur  les  racines  postérieures  : 
ce  fait  montre  que  l'altération  des  nerfs  radiculaires  est  une  condition 
nécessaire,  mais  non  suffisante,  pour  que  le  tabès  évolue.  Ici,  comme 
dans  tous  les  organes,  l'élément  noble  n'est  détruit  par  une  lésion 
infiammatoireque  si  sa  force  de  résistance  est  inférieure  à  la  puissance 
de  l'attaque  subie:  la  notion  de  la  valeur  physiologique  des  éléments 
nerveux,  congénitale  ou  modifiée  parles  lares  organiques,  doit  donc 
entrer  en  ligne  de  compte  dans  la  conception  pathogénique  du  tabès, 
comme  dans  celle  de  toutes  les  affections  viscérales,  quelle  quen  soit 
la  nature.  » 

Thkorie  NÉVRiTiouE.  —  Lcs  lésious  des  nerfs  périphériques  ont  été  à 
leur  tourenvisagées  comme  le  point  de  départ  des  lésions  radiculaires 
et  médullaires  (Leyden,  (ioldscheider)  ;  l'influence  du  traumatisme  et 
du  froid  relevée  dans  quelques  observations  a  été  invoquée  à  l'appui 
de  cette  théorie,  de  même  que  les  altérations  anatomiques  delà  moelle 
secondaires  au  traumatisme  des  nerfs  et  aux  amputations.  La  théorie 
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névritiquc  du  tabès  est  de  plus  en  plus  abandonnée  et  ne  compte  guère 
de  partisans;  le  rôle  du  traumatisme  et  desirritationspériphériquesest 
inconstant  et  très  discutable  ;  les  altérations  médullaires  consécutives 
aux  amputations  ne  sont  absolument  pas  comparablosà  celles  du  tabès. 
Théohie  MÉNINGÉE.  —  On  a  vu  plus  haut  ([u'il  est  difficile  d'expliquer 
par  les  seules  lésions  méningées  du  nerf  radiculaire  l'atrophie  des 
racines  postérieures  et  la  sclérose  des  cordons  postérieurs.  Il  en  est 
de  même  de  la  théorie  de  la  méningite  postérieure  (Kindlleisch,  Ewald, 
Minor,  Dinklcr.  Sachs)  qui  fait  jouer  le  principal  rôle  à  la  méningite 
qui  prédomine  si  nettement  au  niveau  des  cordons  postérieurs.  Elle 
était  tout  à  fait  tombée  dans  l'oubli,  lorsqu'elle  a  été  rééditée  sous 
une  forme  nouvelle  par  Pierre  Marie  et  Georges  Guillain. 

C'est  en  se  basant  sur  deux  des  j)arlicularités  les  plus  frappantes 
de  l'examen  macroscopique,  c'est-à-dire  sur  l'atrophie  des  racines 
postérieures  et  l'altération  de  la  pie-mère,  et  aussi  sur  la  prédomi- 
nance de  la  méningite  sur  les  cordons  postérieurs,  (jue  ces  auteurs  ont 
édifié  une  théorie  qui  les  a  amenés  à  conclure  que  la  lésion  initiale 
du  tabès  nest  autre  chose  qu'une  lésion  syphilitique  du  sijstème  lym- 
phatique postérieur  de  la  moelle.  La  systématisation  du  tabès  ne 
serait  en  (pielque  sorte  qu'une  pseudo-systématisation  due  à  la  dis- 
position des  voies  lymphatiques  et  des  sepla  pie-mériens  intramédul- 
laires  ;  la  lésion  des  racines  postérieures  elle-même  ne  serait  que 
secondaireàl'airection  du  système  lymphatique  postérieur  de  la  moelle. 
Cette  théorie  s'inspire  encore  de  l'ancienne  théorie  vasculaire 
(Ordonez,  Rumpf,  Adamkiewicz,  H.  Martin)  qui  est  complètement 
abandonnée  aujourd'hui.  La  fréquence  des  lésions  vasculaires  est 
reconnue  par  la  plupart  des  auteurs,  mais  elles  ont  luie  inlcnsité 
variable  et  elles  ne  peuvent  à  elles  seules  expliquer  l'atrophie  radicu- 
laire et  la  sclérose  des  cordons  postérieurs. 

La  théorie  de  ^Marie  et  Guillain  ne  repose  pas  sur  des  bases  solides; 
tout  d'abord  nos  connaissances  analomicjues  sur  le  système  lympha- 
tique postérieur  de  la  moelle  sont  encore  très  rudimenlaires,  pour  ne 
pas  dire  nulles,  elles  lésions  des  cordons  postérieurs  ne  sont  abso- 
lument pas  comparables  à  une  lymphangite.  Quant  à  la  théorie  de  la 
méningite  postérieure,  elle  fut  abandonnée  par  Vulpian  qui  l'avait 
émise  le  premier  il  y  a  plus  de  quarante  ans,  et  (|ui  parla  suite  s'était 
fort  bien  rendu  compte  qu'elle  n'est  pas  en  rapport  avec  le  degré 
des  lésions  des  faisceaux  postérieurs  «  et  que  d'autre  part  elle  peut 
siéger  d'une  façon  prédominante  ou  presque  exclusive  sur  la  face 
postérieure  de  la  moelle  épinière,  dans  des  cas  où  les  faisceaux  posté- 
rieurs sont  peu  altérés  ou  même  à  peu  près  sains  ». 

C'est  dans  la  région  dorsale  et  lombaire  supérieure  que  cette  ménin- 
gite est  le  plus  accusée,  et  généralement  elle  l'est  beaucoup  moins 
dans  la  région  lombaire  inférieure  et  sacrée.  C'est  encore  là  une  «grosse 
objection  à  faire  à  la   théorie  méningiticjue  du  labes,  car  dans  ces 
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dernières  régions  les  lésions  des  racines  el  des  cordons  postérieurs  ne 
sont  pas  moins  intenses  que  dans  les  régions  lombaire  supérieure  et 
dorsale  de  la  moelle  épinière.  Piion  ne  prouve  en  outre  que  la  lésion 
méningée  soit  primitive;  pour  \'ul|)ian,  elle  était  secondaire,  et  défait, 
dans  les  cas  de  compression  de  la  queue  de  cheval,  on  constate  Texis- 
tencc  dune  méningite  postérieure  dont  la  topographie  suit  très  exac- 
tement le  trajet  des  racines  postérieures  dégénérées  ainsi  que  des 
faisceaux  médullaires  correspondants.  Il  existe  enfin  un  groupe 
d'atïections  spinales  dans  lesquelles  les  racines  et  les  cordons  pos- 
térieurs sont  altérés,  dans  lesquelles  la  méningite  spinale  postérieure 
ne  fait  pas  défaut  et  qui  cependant  ne  sont  pas  le  tabès  vrai  :  ce  sont 
la  maladie  de  Freidreich,  la  névrite  interstitielle  liypertrophique  et 
progressive,  l'atrophie  musculaire  type  Charcol-ÎMarie  iJ.  Dejerine). 
En  résumé,  puisque  les  lésions  de  voisinage  paraissent  insuffisantes  à 
elles  seules  pour  expliquer  l'atrophie  des  racines  postérieures,  il  faut 
admettre  qu'elle  est  le  dernier  terme  dune  altération  primitive,  qui 
est  au  début  irritative  et  devient  plus  tard  dégénérative.  Le  fait  que 
dans  le  tabès  incipiens  la  dégénération  paraît  plus  avancée  dans  les 
l>andelettes  externes  que  dans  les  troncs  des  racines  correspondants, 
surtout  à  leur  émergence  des  ganglions  rachidiens,  tient  au  mode 
même  de  la  dégénérescence  tabétique,  qui  n'est  pas  une  dégéné- 
rescence wallérienne. 

Il  ne  faut  pas  perdre  de  vue  que  dans  le  tabès  les  nerfs  périphéri- 
ques sont  très  malades  :  sont-ils  atteints  d'emblée  ou  bien  leur  dégé- 
nérescence n'est-elle  qu'une  conséquence  éloignée  de  l'atrophie  des 
racines  postérieures?  (Nageotte)  C'est  une  question  à  laquelle  il  est 
difticile  de  répondre.  Si  la  deuxième  proposition  est  exacte,  il  doit 
exister  une  corrélation  très  nette  entre  le  degré  d'atrophie  de  chaque 
racine  postérieure  et  celui  des  nerfs  périphériipies  qui  lui  corres- 
pondent. Plusieurs  auteurs  soutiennent  (|ue  les  altérations  des  nerfs 
cutanés  sont  proportionnelles  en  intensité  à  celles  des  cordons  pos- 
térieurs (Dejerine,  Pitres  et  V'aillard,  Oppenheim  et  Siemmerling, 
Nonne).  Elle  paraît  vraisemblable,  si  on  réfléchit  que  les  troubles  de 
la  sensibilité  ont  une  topographie  nettement  radiculaire  et  partant  ne 
présentent  pas  les  caractères  des  troubles  sensilifs  qu'on  oljserve 
dans  les  névrites  périphériques. 

Les  nerfs  musculaires  sont  très  souvent  altérés,  lorsqu'il  existe  de 
l'amyotrophie.  Il  est  vrai  que.  dans  plu  sieurs  cas,  les  racines  antérieures 
sont  le  siège  de  lésions  analogues  à  celles  des  racines  postérieures  : 
l'atrophie  musculaire  est  alors  d'origine  radiculaire  ;  mais  il  subsiste 
un  grand  nombre  de  cas  dans  lesquels  elle  paraît  être  d'origine  névri- 
tique  (J.  Dejerine).  De  nouvelles  recherches  doivent  être  entreprises 
dans  le  but  de  fixer  la  fréquence  des  amyolrophies  d'origine  radiculaire. 

Le  sympathique  lui-même  n'est  pas  indemne  et  les  fibres  disparues 
viennent  pour  la  plupart  des  racines  postérieures. 
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Le  tabès  est  donc  une  aÛ'eetion  beaucoup  plus  complexe  qu'on  ne 
l'avait  cru  tout  d'abord;  et  ce  n'est  pas  seulement  sur  les  racines 
ou  les  nerfs  racliidiens,  sur  la  moelle  épinière  que  se  localise  la 
maladie,  mais  encore  sur  les  nerfs  bulbaires,  sur  le  nerf  optif[ue.  La 
dégénérescenct;  des  nerfs  crâniens  sensitifs  peut  être  suivie  jusque 
dans  le  bulbe,  celle  des  nerfs  oculaires  jusqu'à  l'cmergence  de  leurs 
racines  (Dejerine  et  Petreen).  Cette  électivité  sur  les  racines  des  nerfs 
constitue  l'une  des  particularités  les  plus  intéressantes,  une  des  pro- 
priétés fondamentales  du  labes. 

Les  liens  étiologiques  du  tabès  et  de  la  sy|)liilis  étant  d'autre  part 
définitivement  admis,  par  quel  mécanisme  la  syphilis  intervient-elle 
pour  produire  de  telles  basions?  Ici  on  ne  peut  faire  que  des  hypo- 
thèses. Si  on  procède  par  analoii^ie  avec  les  maladies  infectieuses,  on 
est  amené  à  l'idée  d'une  intoxication  spécifique,  d'autant  plus  que, 
parmi  les  poisons  du  système  nerveux,  certains  s'attaquent  avec  une 
prédilection  marquée  à  tel  système  plutôt  qu'a  tel  autre.  La  prédo- 
minance et  la  dilï'usion  des  lésions  radiculaires  tendent  à  mettre  en 
cause  la  cavité  sous-arachnoïdienne  et  à  supposer  rpie  l'intoxication 
ou  la  toxi-infcction  se  font  surtout  par  celte  voie. 

En  passant  en  revue  les  diverses  théories  qui  ont  été  soutenues 
pour  expli(iuer  l'atrophie  des  racines  |)Ostéi'ieures,  nous  avons  éli- 
miné la  méningite  radiculaire  et  la  méningite  postérieure  comme  inca- 
pables, à  un  point  de  vue  exclusivement  anatomique.  de  causer  la 
dégénérescence  des  racines;  mais  l'inflammation  méningée  n'en  existe 
pas  moins,  il  nous  parait  légitime  d'admettre  l'existence  d'une  ménin- 
gite dilï'use.  La  fréquence  extrême  de  la  lymphocytose  du  liquide 
C(''phalo-rachidien  viendrait  encore  ;\  l'appui  de  cette  manière  de  voir. 

La  méningite  des  labétiques  présente  en  certains  endroits  les 
mêmes  caractères  que  la  méningite  syphilitique  :  mais  elle  en  dilVère 
par  une  moindre  intensité.  Elle  est  généralement  légère  ou  de  degré 
moyen.  Il  faut  cependant  autre  chose  que  la  méningite  pour  pro- 
duire le  tabès;  et  la  meilleure  preuve  c'est  que  chez  les  individus 
atteints  de  paraplégie  syphilitique,  par  conséquent  de  méningo- 
myélite,  le  tabès  est  une  complication  extrêmement  rare. 

La  méningite  est  néanmoins  un  indice  d'intoxication  ou  de  toxi- 
infection  delà  cavité  sous-arachnoïdienne,  et,  comme  telle,  elle  con- 
tribue à  éclairer  la  pathogénie  du  labes.  L'état  actuel  de  nos  connais- 
sances ne  permet  pas  d'en  dire  davantage  (1). 

(1)  Nous  ra|)i>eloiis  à  ce  propos  les  expériences  récentes  de  W.  Spielmeyer  (1909) 
ciiii  a  produil  clicz  le  chien  des  défiénéra lions  des  racines  et  des  cordons  posté- 
rieurs pai'  iiijeclit)n  de  stovaïne  dans  la  cavité  sous-araclinoïdienne.  Ces  lésions 
sont  très  coniiiarables  comme  lop(i^i'a|)liie  à  celles  du  labes.  Dans  |ilusieurs  cas 
il  existait  on  outre  une  déf^énérescence  mar^'inale  de  la  moelle.  Le  même  auteur, 
en  inoculant  des  chiens  avec  le  Trypanosome  Hrucei,  a  obtenu  éfralenienl  (190fi) 
«les  lésions  des  racines  postérieures  et  des  cordons  postérieiu's,  anakig-ues  à  celles 
du  tabès,  de  même  que  des  lésions  du  trijumeau  et  du  neif  optique. 
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PHYSIOLOGIE  PATHOLOGIQUE.  —  Troubles  de  la  sensibilité. 

—  La  palhogénie  en  est  simple  ;  les  troubles  objectifs  dépendent 
directement  de  la  dégénérescence  des  racines  postérieures  et  des  nerfs 
périphériques.  Les  douleurs,  en  général,  et  plus  spécialement  les 
douleurs  fulgurantes  et  lancinantes,  les  crises  viscérales  sont  dues  à 
l'irritation  des  mêmes  éléments  et  surtout  à  celle  des  racines  posté- 
rieures. 

Ataxîe,  — Chez  l'individu  normal,  la  régularité  et  l'harmonie  des 
mouvements,  l'équilibre,  la  coordination  musculaire  et  motrice  en 
général,  sontassurés  par  le  fonctionnement  régulier  des  centres  dont 
rensembleconstiluel'axecérébro-spinal.  Ils  entrent  en  rapport  les  uns 
avec  les  autres  par  de  nombreuses  voies  anatomiques,  ils  sont  unis  à 
l'écorce  cérébrale  par  des  liens  plus  ou  moins  étroits,  de  sorte  que, 
s'ils  jouissent  d'un  certain  automatisme,  celui-ci  ne  s'exerce  néan- 
moins le  plus  souvent  que  sous  le  contrôle  de  la  conscience  et  de  la 
volonté.  La  plupart  de  ces  centres  reçoivent  directement  ou  indirec- 
tement les  impressions  périphériques  que  leur  transmettent  les  nerfs 
de  la  sensibilité  ;  l'écorce  cérébrale  les  perçoit  dans  leur  localisation, 
leur  intensitéet  leur  qualité,  elle  les  utilise  comme  un  guide  précieux 
pour  l'exercice  de  son  influence  sur  les  centres  sous-jacents,  de 
même  qu'elles  sont  indispensables  à  chaque  centre  envisagé  isolé- 
ment dans  l'accomplissement  de  ses  fonctions.  Il  est  facile  de  déduire 
de  ces  considérations  le  rôle  qui  échoit  au  ganglion  spinal  et  à  ses 
deux  prolongements  ■ —  la  racine  postérieure  et  le  nerf  périphérique 

—  dans  les  phénomènes  de  coordination,  qu'il  s'agisse  d'un  mouve- 
ment réflexe,  d'un  mouvement  automatique,  d'un  mouvement  spon- 
tané, conscient  et  volontaire. 

Si  le  choix  des  muscles,  la  durée  et  le  moment  de  leur  contraction, 
la  pondération  et  la  mesure  de  leur  énergie,  qui  sont  les  conditions 
essentielles  d'un  mouvement  bien  coordonné,  sont  fonction  de  la 
conductibilité  de  la  fibre  nerveuse  et  des  corrélations  anatomiques 
préexistantes  entre  la  périphérie  et  les  centres,  il  est  aisé  de  com- 
prendre qu'une  lésion  des  racines  postérieures  met  obstacle  à  la 
réalisation  de  ces  conditions  et  que  l'incoordination  ou  l'ataxie  doit 
en  être  la  conséquence  immédiate. 

Les  théories  qui  subordonnent  l'ataxie  soit  aux  modifications  de 
la  sensibilité  (Leyden,  Vulpian),  soit  à  un  trouble  de  la  coordination 
encéphalique  ou  médullaire  (Poincaré,  Jaccoud),  sont  trop  exclu- 
sives. Les  désordres  de  l'équilibre,  qui  acquièrent  quelquefois  chez 
les  tabétiques  une  très  grande  intensité,  ne  relèvent  pas  seulement 
du  fonctionnement  irrégulier  du  cervelet  par  suite  de  son  isolement 
de  la  périphérie,  mais  encore  des  suppléances  imparfaites  ou  nulles 
du  cerveau,  dont  les  rapports  avec  la  périphérie  sont  également  plus 
ou  moins  compromis. 

Si  la  disparition  des  réflexes  est  un  symptôme  du  début  du  tabès, 
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elle  est  due  à  la  disparition  précoce  des  collatérales  réflexes  et,  par 
suite,  à  l'interruption  de  l'arc  réflexe  de  Marshall-Hall.  Le  mouvement 
réflexe  peut,  d'autre  part,  être  considéré  comme  le  type  le  plus 
élémentaire  des  mouvements  coordonnés,  et  le  mouvement  coor- 
donné peut  à  son  tour  être  envisagé  comme  une  série  de  mouvements 
réflexes,  et  c'est  ainsi  que  la  disparition  des  réflexes  peut,  dans  une 
certaine  mesure,  expliquer  l'incoordination. 

Duchenne  (de  Boulogne)  a  démontré  que  la  faculté  coordinalrice 
de  locomotion  met  enjeu  deux  ordres  d'associations  musculaires,  les 
unes  impulsives,  les  autres  antagonistes  :  ces  associations  doivent 
être  profondément  modifiées  par  l'hypotonie  musculaire.  Si,  en  elTet, 
une  excitation  nerveuse  de  même  intensité  qu'à  l'état  normal  sur- 
prend les  muscles  dans  des  états  de  tonicitéanormaux,  ilest  impossible 
que  le  mouvement  soit  bien  adapté  au  but,  coordonné  dans  le  temps 
et  dans  l'espace;  l'hypotonie  musculaire  a  par  conséquent  sa  part 
dans  la  production  de  l'alaxie.  L'hypotonie  musculaire  est  elle-même 
fonction  de  la  perturbation  survenue  dans  les  actes  réflexes,  puisque 
les  expériences  faites  sur  l'animal  tendent  à  démontrer  que  la  toni- 
cité est  une  action  réflexe,  et  qu'elle  disparaît  dans  le  muscle  après 
la  section  des  racines  postérieures  (Cyon,  Tchirjew,  Anrep). 

L'ataxie  locomotrice  a  été  reproduite  expérimentalement,  et  depuis 
longtemps  les  physiologistes  ont  remarqué  qu'après  la  section  des 
racines  postérieures  les  mouvements  deviennent  maladroits  et  mal 
assurés  (Panizza).  Les  grenouilles  qui  ont  subi  cette  opération 
éprouvent  de  la  difficulté  dans  la  locomotion  (Van  Deen,  Longet, 
Cl.  Bernard,  Brown-Séquard  i.Cl.  Bernard  remarque,  après  la  section 
<les  racines  postérieures  chez  un  chien,  que  la  patio  correspondante 
est  animée  de  mouvements  incertains  et  sans  but.  Des  expériences 
plus  récentes  de  Henry  sur  les  grenouilles,  de  MottetSherringlon  sur 
le  singe,  de  Tissot  et  Contojean  sur  le  chien,  ont  démontré  que  la 
seclion  de  toutes  les  racines  postérieures  correspondant  à  un  membre 
a  pour  résultat  l'immobilité  absolue  de  ce  membre  :  il  semble  para- 
lysé, et  cependant,  comme  l'ont  démontré  Mott  et  Sherrington. 
l'excitation  électrique  de  l'écorce  cérébrale  y  produit  des  contractions 
musculaires  comme  à  l'état  normal. 

Pour  la  plupart  des  physiologistes,  ces  expériences  démonlrenl 
l'influence  de  la  sensibilité  sur  le  mouvement  ;  c'était  déjà  l'interpré- 
tation qu'en  donnait  Cl.  Bernard  :  ainsi,  sur  un  chien  il  avait  sectionné 
les  racines  postérieures  des  cinq  premières  paires  lombaires  et  des 
premières  paires  sacrées,  puis,  en  un  deuxième  temps,  il  sectionna  la 
racine  postérieure  de  la  sixième  paire  lombaire  ;  à  ce  moment  seule- 
ment se  produisirent  des  troubles  du  mouvement  ;  ce  qui  prouverait, 
dit  Cl.  Bernard,  que  tant  qu'il  reste  un  peu  de  sensibilité,  les  mou- 
vements conservent  une  certaine  régularité  qu'ils  perdent  à  l'instant 
même  où  celte  sensibilité  est  enlevée. 
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La  sensibilité  de  rexlrémilé  des  membres  serait  plus  nécessaire  pour 
l'exécution  parfaite  des  mouvements  que  la  sensibilité  de  la  racine 
des  membres  (.Mott  et  Sherrington).  Ces  physiolog'istes  concluent  éga- 
lement de  leurs  recherches  que  la  sensibilité  musculaire  est  moins 
indispensable  que  la  sensibilité  cutanée  à  la  coordination  motrice. 

Cette  dernière  opinion  ne  concorde  pas  toutefois  avec  les  résultats 
obtenus  par  Cl.  Bernard,  qui  n'a  constaté  aucun  trouble  du  mou- 
vement chez  plusieurs  animaux  auxquels  il  avait  sectionné  les  nerfs 
cutanés  d'un  membre.  Elle  ne  concorde  pas  non  plus  avec  la  clinique 
(jui  montre  que,  tant  que  chez  le  tabélique  la  sensibilité  profonde  est 
intacte  —  quel  que  soit  d'ailleurs  l'état  de  la  sensibilité  superficielle 
—  l'incoordination  est  nulle  ou  très  faible. 

Conclure  de  ces  expériences  qu'elles  démontrent  l'influence  de  la 
sensibilité  sur  le  mouvement,  c'est  ne  voir  qu'une  partie  de  la  ques- 
tion ;  Van  Deen  avait  cependant  pensé  qu'il  fallait  tenir  compte  de  la 
perte  du  mouvement  réflexe  dans  l'explication  de  ce  phénomène  et. 
d'après  lui,  ce  n'était  pas  tant  la  perle  du  sentiment  réel  qui  détermi- 
nait les  troubles  locomoteurs  que  celle  du  sentiment  de  réflexion. 

Malgré  quelques  contradictions  plus  apparentes  que  réelles  entre 
les  résultats  de  ces  diverses  expériences,  on  peut  considérer  comme 
établi  que  la  section  des  racines  postérieures  produit  chez  l'animal 
des  troubles  de  la  molilité  très  comparables  àl'alaxie  des  tabétiques  : 
lorsque  toutes  les  racines  sont  sectionnées,  le  membre  devient  immo- 
bile, de  même  que  l'a  taxique  de  vient  un  impotent  à  une  période  avancée 
de  la  maladie.  11  ne  faudrait  pas  toutefois  faire  un  rapprochement 
trop  étroit  entre  ces  expériences  et  l'ataxie  locomotrice,  puisque  dans 
les  premières  la  destruction  des  racines  est  instantanée  et  que  dans 
l'ataxie  locomotrice  elle  se  fait  lentement  et  progressivement  ;  en 
outre,  dans  le  tabès,  avant  d'être  complètementinterrompue,la  trans- 
mission des  excitations  périphériques  subit  des  modifications  quali- 
tatives et  quantitatives  (retard,  rappel  de  sensations,  fausses  sen- 
sations) qui  compliquent  sensiblement  le  mécanisme  de  l'ataxie. 

Bien  que  l'attention  n'ait  pas  encore  été  attirée  d'une  façon  suffi- 
sante sur  les  altérations  de  la  racine  vestibulaire  dans  le  tabès,  il  est 
vraisemblable  que  chez  certains  malades  elles  jouent  un  rôle  impor- 
tant dans  les  phénomènes  de  déséquilibration. 

On  peut  donc  admettre  que  les  troubles  de  la  coordination  occa- 
sionnés par  l'atrophie  des  racines  postérieures  sont  d'une  physiologie 
très  complexe,  et  que  leurs  principaux  facteurs  sont: 

1"  Les  troubles  de  la  sensibilité;  "2"  les  perturbations  fonctionnelles 
des  centres,  dont  l'action  est  régularisée  plus  ou  moins  directement 
parles  excitations  périphériques;  3"  l'altération  ou  la  suppression 
des  mouvements  réllexes  ;  4°  l'iiypolonie  musculaire. 

Atrophie  musculaire.  —  Elle  reconnaît  comme  lésion  primitive 
et  causale  une  névrite  périphérique  (Dejerine,  Nonne,  Goldscheider, 
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Mirallié);  en  effet,  par  sa  symptoraatologie,  par  son  évolution,  par 
ses  lésions  anatomiques  (lésions  décroissantes  de  la  périphérie  au 
centre),par  l'intégrité  des  cellules  des  cornes  antérieuresde  la  moelle, 
l'atrophie  musculaire  des  ataxiques  est  l'expression  clinique  etanato- 
mique  d'une  névrite  périphérique.  Les  altérations  cellulaires  décrites 
par  Schâirer  dans  plusieurs  cas  de  tabès,  lésions  appréciables  seule- 
ment par  la  méthode  de  Nissl,  ne  sont  pas  de  nature  à  modifier  cette 
conception  générale  ;  ces  altérations,  en  effet,  ont  les  mêmes  carac- 
tères que  celles  qui  surviennent  après  la  séparation  d'un  nerf  de  son 
centre  d'origine.  Les  cellules  malades  sont  peu  nombreuses,  et  comme 
Schàffer  n'a  pas  fait  l'examen  des  nerfs  périphériques,  il  n'a  pu  se 
rendre  compte  si  leurs  altérations  sont  proportionnelles  à  celles  des 
cellules;  d'autre  part,  on  s'imagine  difficilement  que  ces  altérations 
cellulaires  puissent  déterminer  chez  tel  malade  de  l'atrophie  muscu- 
laire et  chez  tel  autre  une  arlhropathie.  Schàffer  a  en  effet  signalé  les 
mêmes  altérations  cellulaires  dans  la  moelle  des  tabétiques  atteints 
d'arthropathies.  La  chromatolyse  progressive  de  la  cellule  médul- 
laire, déterminant  une  dégénérescence  centripète  qui  atteint  succes- 
sivement la  plaque  terminale,  les  filets  musculaires,  les  petits  nerfs, 
les  petits  troncs  nerveux  et  finalement  les  racines  antérieures,  est 
évidemment  une  hypothèse  fort  ingénieuse;  mais  on  peut  tout  aussi 
bien  admettre  que  le  nerf  soit  primitivement  atteint  et  que  le  proces- 
sus qui  le  frappe  commence  par  la  périphérie,  pour  gagner  ensuite 
les  centres.  Du  reste,  ainsi  que  nous  l'avons  déjà  indiqué,  ces  altéra- 
tions chromatolytiques  sont  inconstantes,  ainsi  que  le  prouvent  les 
résultats  négatifs  obtenus  par  Mirallié.  Pour  quelques  cas  cependant, 
où  l'évolution  de  l'atrophie  musculaire  a  été  différente  de  ce  qu'elle 
est  habituellement  et  où  les  lésions  cellulaires  sont  très  manifestes, 
on  ne  peut  nier  leur  intervention  dans  la  pathogénie  de  l'atrophie  :  il 
ne  s'agit  plus  alors  d'atrophie  musculaire  des  tabétiques,  mais  bien 
de  l'association  d'un  nouveau  processus  morbide,  d'une  poliomyélite, 
au  processus  tabétique  (observations  de  Leyden,  de  Charcot  et  Pierret), 
oud'uncformespécialedutabcs(Buzzard,  ('hrétien  et  André-Thomas). 

Il  est  vraisemblable  enfin  qu'un  certain  nombre  d'amyotrophies  au 
cours  du  tabès  sont,  en  raison  de  leur  distribution,  d'origine  radicu- 
laire. 

HÉMiATROPuiE  LINGUALE.  —  Lcs  obscrvatious  d'hémialrophie  lin- 
gale  suivies  d'autopsie  sont  encore  trop  peu  nombreuses  pour  qu'on 
puisse  formuler  d'une  façon  précise  la  physiologie  pathologique  de 
ce  symptôme  :  tandis  que  les  observations  de  Raymond  et  Artaud,  de 
Koch  et  Pierre  Marie  sont  favorables  à  l'origine  centrale  de  l'hémi- 
atrophie  linguale,  —  dans  ces  deux  cas,  en  elTel,  le  noyau  de  l'hypo- 
glosse du  côté  atrophié  était  plus  petit,  les  cellules  disparues  ou  atro- 
phiées, —  l'observation  plus  récente  de  Cassirèr  et  Schiff  prouve 
<]u'elle  peut  avoir  également  une  origine  périphérique. 
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Atrophies  et  paralysies  des  muscles  des  yeux.  —  Elles  ne  recon- 
naissent peut-être  pas  toujours  la  môme  origine  :  les  lésions  nucléaires 
ont  été  signalées  par  un  grand  nombre  d'autours  (Ross,  Westphai, 
Blocq  et  Onanoir,  Zeri,  Bœdeker,  Dejerineet  Darkschevitch,  Buzzard» 
Eisenlohr,  Marina)  ;  dans  queUiues  observations,  Tabsence  de  toute 
altération  nucléaire  est  consignée,  mais  Texamen  des  nerfs  fait  défaut 
ou  est  incomplet  (Kahler,  Pitres  et  Vaillard,  Oppenheim);  ailleurs 
les  altérations  des  nerfs  périphériques  sont  relevées  (Oppenheim  et 
Siemmerling,  Dejerine),  c'est  l'examen  des  noyaux  qui  a  été  omis. 
Il  arrive  souvent  que  les  lésions  des  nerfs  périphériques  sont  beaucoup 
plus  intenses  que  celles  des  noyaux  ;  c'est  là  un  fait  signalé  par  Marina, 
et  qu'il  nous  a  été  donné  également  d'observer.  11  existe  enfin  des 
observations  de  tabès  avec  paralysies  laryngées  et  oculaires,  dans 
lesquelles  des  altérations  considérables  des  nerfs  musculaires  ont  été 
constatées  avec  une  intégrité  absolue  des  noyaux  correspondants 
(Dejerine  et  Petreen).  La  curabilité  si  fréquente  des  paralysies  ocu- 
laires, surtout  au  début  du  tabès,  est  du  reste  bien  plus  explicable  par 
des  lésions  périphériques  que  par  des  lésions  nucléaires.  Nous  rap- 
pellerons également  que  dans  les  cas  de  crises  et  de  paralysies  laryn- 
gées suivis  d'autopsie,  étudiés  par  Schlesinger,  Oppenheim,  Deje- 
rine et  Petreen,  Grabower,  les  nerfs  périphériques,  le  vague,  le 
récurrent  étaient  très  atrophiés,  tandis  que  les  noyaux  bulbaires 
étaient  intacts.  Ces  observations,  rapprochées  de  celle  de  Cassirer  et 
Schitï  pour  l'hémiatrophie  linguale,  démontrent  le  rôle  important 
joué  par  la  névrite  périphérique  dans  la  pathogénie  des  paralysies 
bulbaires  chez  les  tabétiques  ;  rappelons  encore  une  fois  que  la  dégé- 
nérescence des  fibres  remonte  jusque  dans  la  racine.  Dans  ces  dif- 
férentes paralysies,  les  muscles  sont  atrophiés  et  au  microscope  les 
lésions  sont  celles  de  l'atrophie  simple.  On  tend  du  reste  de  plus 
en  plus  à  admettre  Forigine  radiculaire  des  paralysies  des  nerfs  crâ- 
niens :  les  lésions  des  racines  seraient  alors  elles-mêmes  la  conséquence 
d'une  méningite  de  la  base.  Mais  c'est  une  question  encore  à  l'étude. 

Troubles  trophiques.  —  La  physiologie  pathologique  de  l'ar- 
thropathie  tabétique  est  beaucoup  plus  obscure  que  celle  de  l'amyo- 
trophie.  Plusieurs  théories  ont  été  émises,  sans  qu'aucune  d'elles 
apporte  un  argument  décisif:  les  unes  ne  tiennent  aucun  compte  des 
altérations  du  système  nerveux  ;  pour  les  autres,  celles-ci  jouent  au 
contraire  le  principal  rôle.  Parmi  les  premières  se  rangent  celle  de 
Striimpell,  pour  qui  l'arthropathie  tabétique  est  une  localisation 
articulaire  tardive  de  la  syphilis  ;  celle  de  VolUmann,  admise  en  partie 
par  Bail,  Debove,  Kredel,  théorie  qui  fait  du  traumatisme  la  cause 
de  l'arthropathie  ;  celle  de  Verneuil,  cjui  l'envisage  comme  une  mani- 
festation de  la  diathèse  arthritique. 

La  nature  myélopathique  de  l'arthropathie  et  la  localisation  de  la 
lésion  originelle  dans  la  corne  antérieure  ont  été  soutenues,  avec 
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quelque  réserve,  tout  d'abord  par'Charcol  et  JoflVoy.  Plusieurs 
observations  favorables  à  celte  doflrine  ont  été  publiées,  mais  elles 
sont  discutables,  soit  que  lalrophie  de  la  corne  antérieure  ait  été 
constatée  à  un  étage  qui  ne  correspond  pas  à  l'articulation  malade 
(Pierrot),  soit  que  les  muscles  périarticulaires  fussent  eux-mêmes 
atrophiés  (Voisin,  Roi^ert,  Seeligmidler).  Enfin,  à  côté  de  ces  cas 
positifs,  il  existe  un  grand  nombre  de  cas  négatifs  (Raymond,  Coyne 
et  Bourceret,  Oppenhoim,  Marinesco,  Pitres  et  Vaillard,  Partides, 
I^itres  et  Carrière,  Leyden  et  Striimpellj  dans  lesquels  aucune  alté- 
ration des  cornes  antérieures  n'a  pu  être  relevée.  Schatrer  a  décelé, 
par  la  méthode  de  Nissl,  des  altérations  cellulaires  des  cornes 
antérieures,  mais  ce  sont  les  mêmes  qu'il  a  retrouvées  dans  l'amyo- 
trophie  tabétique  :  elles  n'ont  pas  par  conséquent  de  valeur  jiatho- 
géniciue.  I/absence  presque  constante  d'arthropathies  au  cours 
d'aireclions  du  système  nerveux  localisées  exclusivement  dans  les 
cornes  antérieures,  ou  dans  les  cornes  antérieures  et  les  cordons 
latéraux,  permet  de  présumer  que  la  lésion  de  l'arthropathie  tabétique 
ne  siège  pas  dans  les  cornes  antérieures,  et  Charcot  avait  lui-même 
abandonné  sa  première  opinion  pour  admettre,  hypolhéliquement  il 
est  vrai,  que  la  lésion  de  l'arthropathie  se  cantonne  dans  les  faisceaux 
postérieurs  de  la  moelle. 

Buzzard  et  Hadden,  s'appuyant,  le  premier,  sur  la  coexistence  fré- 
quente des  crises  gastriques  et  des  arlhropathies,  le  second,  sur  la 
présence  d'un  loyer  scléreux  dans  le  bulbe  chez  un  tabétique  qui 
avait  trois  articulations  malades,  imaginèrent  que  les  arlhropathies 
sont  causées  par  une  lésion  bulbaire  intéressant  un  prétendu  centre 
trophique  articulaire  :  c'est  une  interprétation  toute  hypothétique. 

Dans  plusieurs  auto[)sies,  les  altérations  des  nerfs  articulaires  ont 
été  signalées  (Pitres  et\'aillard,  Dejerine,  Siemmerling,  Sonnenburg, 
Pitres  et  Carrière).  Bien  que  la  théorie  névritique  de  l'arthropathie 
tabélicpie  ait  de  nombreuxpartisans,  elle  soulève  des  objections  assez 
sérieuses:  dans  quelques  cas,  les  rameaux  nerveux  correspondant  à 
l'articulation  malade  étaient  sains  (Toupet)  ;  dans  d'autres  cas,  la 
névrite  existait  non  seulement  dans  les  nerfs  correspondant  à  l'arti- 
culation malade,  mais  dans  d'autres  nerfs  des  membres  dont  les 
articulations  étaient  saines. 

En  résumé,  la  pathogénie  de  l'arthropathie  tabétique  est  des  plus 
obscure,  et  il  est  difficile  de  se  prononcer  sur  la  nature  même  de  la 
lésion  et  le  mode  suivant  lequel  elle  retentit  sur  le  trophismc  articu- 
laire. Vulpian  admet  l'intervention  de  plusieurs  facteurs,  au  nombre 
desquels  figurent  les  troubles  vaso-moteurs,  l'affaiblissement,  la  per- 
version ou  l'exaltation  de  l'inlluence  trophique  que  la  moelle  exerce 
sur  les  tissus  des  jointures  all'ectées,  la  diminution  de  la  sensibilité; 
il  faudrait  en  outre  une  cause  irritante  telle  que  contusion,  disten- 
sion violente  des  articulations,  le  contact  continu  et  réciproque  des 
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mêmes  points  des  surfaces  articulaires,  le  tiraillement  prolongé  des 
ligaments,  des  capsules  articulaires  et  de  la  synoviale  qui  les  revêt  : 
c'est  là  une  théorie  éclectique  qui  s'accorde  assez  bien  avec  les 
données  de  l'anatomie  pathologique. 

Les  variations  de  l'induence  trophique,  que  Vulpian  met  en  cause, 
accompagnent  sans  doute  les  altérations  des  nerfs  périphériques  et 
des  racines  postérieures  et  dépendent,  dans  une  certaine  mesure,  de 
la  suspension  des  actes  réflexes. 

Troubles  vésicaux,  g^énitaux.  —  Us  sont  en  grande  partie  la 
conséquence  des  lésions  des  racines  postérieures  qui  conduisent  les 
impressions  venues  de  ces  organes  ;  les  troubles  sphinctériens  sont 
aussi  sous  la  dépendance  des  lésions  des  racines  antérieures.  Dans  un 
cas  de  tabès  à  début  sphinctérien,  les  racines  antérieures  du  cône 
terminal  étaient  nettement  dégénérées  (André-Thomas  et  Bing). 

Sig-ne  d'Arg-yll-Robertson.  —  La  pathogénie  du  signe 
d'Argyll-Robertson  est  encore  des  plus  obscure.  Ce  n'est  pas  un 
signe  propre  du  tabès,  car  il  se  rencontre  dans  la  paralysie  générale 
aussi  souvent  que  dans  le  tabès.  Il  a  été  signalé  chez  les  individus 
atteints  de  syphilis  spinale  ou  cérébrale,  sans  association  de  tabès. 
En  dehors  de  la  syphilis,  il  s'observe  dans  la  névrite  interstitielle 
hypertrophique.  Il  a  été  signalé  sous  forme  unilatérale  dans  la  syrin- 
gomyélie  et  par  Guillain  (1909)  dans  certaines  lésions,  traumatiques 
ou  spontanées,  de  la  région  pédonculaire. 

Le  réflexe  photomoteur  serait  assuré  par  des  fibres  du  nerf  optique 
qui  se  rendent  directement  au  noyau  du  sphincter  irien  :  peut-être 
existe-t-il  un  relais  intermédiaire  ?  Dans  une  première  hypothèse,  le 
signe  d'Argyll-Robertson  serait  causé  par  l'interruption  de  ces  fibres 
réflexes.  Pour  d'autres  auteurs,  la  perte  du  réflexe  photomoteur  serait 
due  à  une  lésion  du  ganglion  ciliaire  et  à  la  dégénérescence  des  courts 
nerfs  ciliaires  (Marina).  Cette  hypothèse  paraît  peu  fondée  :  comment 
concilier  ce  fait  avec  la  conservation  de  l'accommodation  et  celle  du 
réflexe  à  la  convergence  ;  les  fibres  destinées  au  muscle  de  l'accom- 
modation et  celles  qui  font  contracter  le  sphincter  irien  pendant  la 
convergence  passent  également  par  les  nerfs  ciliaires  courts. 

TRAITEMENT.  —  Traitement  curatîf.  —  Les  diff"érentes 
méthodes  de  traitement  instituées  contre  le  tabès  s'adressent  soit  à 
la  cause  de  la  maladie,  soit  à  la  lésion  anatomique,  soil  aux 
symptômes. 

Comme  il  n'existe  plus  actuellement  aucun  doute  sur  les  rapports 
étiologiques  entre  la  syphilis  et  le  tabès,  l'application  du  traitement 
spécifique  à  la  cure  de  cette  aflection  doit  toujours  être  essayée. 
Bien  que  les  résultats  ne  soient  pas  toujours  probants,  il  est 
cependant  des  cas  où  ce  traitement  a  paru  exercer  une  action 
favorable.  Mais  ces  cas  sont  rares. 

Si  l'on  songe,  en  efl"et,  au  nombre  considérable  de  sujets  que  l'on 
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voit  à  la  consultation  externe  de  la  Salpêtrière,  qui  sont  restés  à  la 
période  préataxique  du  tabès  depuis  dix,  vingt  et  même  trente  ans, 
chez  lesquels  par  conséquent  le  tabès  n'a  pas  évolué,  et  si  on  réfléchit 
que  beaucoup  de  ces  sujets  niant  toute  syphilis  n'ont  partant  jamais 
été  traités,  et  que  les  autres  n'ont  subi  qu'un  traitement  des  plus 
incomplet,  on  arrive  forcément  à  un  grand  degré  de  scepticisme, 
quant  à  l'action  du  traitement  spécifique  sur  l'évolution  du  tabès. 

En  outre,  si  le  tabès  en  lui-même  semble  souvent  peu  influencé  par 
le  traitement  spécifique,  certains  accidents  tels  que  l'hémiplégie,  la 
paraplégie,  qui  sont  peut-être  davantage  des  complications  du  tabès 
que  des  symptômes  inhérents,  lui  sont  moins  rebelles  et  peuvent 
s'amender,  lorsqu'il  est  suffisamment  intensif  et  habilement  dirigé. 

Le  traitement  spécifique  a  par  conséquent  ses  indications  et  ses 
contre-indications  :  il  est  indiqué  lorsque  la  maladie  est  tout  à  fait  à 
son  début,  surtout  lorsque  le  traitement  antérieur  de  la  vérole  a  été 
nul  ou  insuffisamment  prolongé;  il  l'est  encore  lorsque,  au  cours  du 
tabès,  surviennent  des  accidents  tels  que  l'arlérite,  la  paraplégie  et 
l'hémiplégie,  l'épilepsie  et  l'apoplexie.  Les  douleurs  fulgurantes  sont 
souvent  calmées  par  lui. 

Il  est  contre-indiqué  lorsqu'un  traitement  antérieur  bien  dirigé  n'a 
produit  aucun  effet,  ou  bien  lorsque  le  tabès  est  définitivement 
constitué.  La  cachexie  et  l'intolérance  pour  le  mercure  et  l'iodure 
sont  des  contre-indications  formelles.  L'atrophie  optique  a  été  sou- 
vent aggravée  par  lui.  Dans  ces  diverses  conditions,  le  traitement 
antisyphilitique  est  alors  non  seulement  inefficace,  mais  nuisible, 
et  son  action  déprimante  et  anémiante  aggrave  l'état  général  du 
malade. 

Lorsque  le  traitement  antisyphilitique  est  indiqué,  il  doit  être 
intensif.  Le  mercure  peut  être  administré  sous  forme  de  frictions  à 
l'onguent  napolitain  ou  d'injections  soit  de  sels  insolubles  (calomel), 
soit  de  sels  solubles  ou  solubilisés  (sublimé,  cyanure,  benzoate, 
salicylate),  soit  d'huile  grise. 

L'iodure  de  potassium  est  prescrit  à  la  dose  de  i,  0,  8  grammes  et 
même  au  delà  ;  il  est  rarement  bien  toléré  à  de  si  fortes  doses.  Il  est 
moins  utile  que  le  mercure,  et  il  est  préférable  de  ne  le  recommander 
qu'après  les  périodes  d'injection  ou  de  frictions,  et  à  des  doses  moins 
fortes. 

En  dehors  de  ces  deux  agents  thérapeutiques,  plusieurs  médi- 
caments ont  joui  d'une  faveur  plus  ou  moins  éphémère  :  c'est  qu'en 
effet  il  n'en  est  pas  un  dont  l'expérimentation  ait  entraîné  la  conviction. 

On  a  employé  les  sels  métalliques  d'argent,  d'or,  de  platine,  de  zinc, 
mais  plus  particulièrement  les  sels  d'argent  sous  forme  de  pilules  de 
nitrate  d'argent  dosées  de  1  à  5  centigrammes  ou  d'injections  sous- 
cutanées  de  chlorure  d'argent. 

L'ergotine,  en  raison  de  ses  propriétés  vaso-constrictives,  a  été  sou- 
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vent  préconisée,  mais  les  succès  obtenus  ne  visent  que  quelques 
symptômes  et  non  l'évolution  générale  de  la  maladie.  Il  en  est  de 
môme  de  laconitinc,  delà  strychnine,  de  l'atropine. 

Le  phosphore  et  l'arsenic,  la  kola,  le  quinquina,  les  glycérophos- 
phates,  contribuent  quelquefois  à  relever  l'état  général,  mais,  pas  plus 
que  les  médicaments  précédents,  ils  ne  sont  aptes  à  arrêter  le  mal 
dans  sa  marche. 

Les  injections  de  fdjrolysine,  soit  sous -cutanées  (Pope),  soit  dans  le 
liquide  céphalo-rachidien  ('Lhermitte  et  F.  Lévy),  ont  à  leur  actif 
quelques  succès  :  ils  sont  encore  trop  peu  nombreux  pour  qu'on 
puisse  se  prononcer  sur  la  valeur  de  ce  nouvel  agent  thérapeutique. 

L'hydrothérapie,  chaude  ou  froide,  jouit  encore  d'une  certaine 
faveur  auprès  de  quelques  praticiens,  principalement  en  Allemagne  : 
elle  améliore  d'une  façon  inconstante  l'état  général. 

L'action  des  injections  de  liquides  organiques,  liquide  orchitique 
(Brown-Séquard)  ou  liquide  médullaire,  est  plus  suggestive  que 
thérapeutique. 

L'électricité,  appliquée  sous  forme  de  courants  continus,  avec  une 
intensité  de  10  à  15  milliampères,  le  long  de  la  colonne  vertébrale, 
aurait  produit  des  améliorations  considérables  et  même  des  gué- 
risons(?j  (Lewandowsky). 

Le  traitement  mécanique,  consistant  dans  l'élongation  des  troncs 
nerveux  ou  de  la  moelle,  très  en  vogue  il  y  a  quelques  années,  semble 
de  plus  en  plus  abandonné.  L'élongation  des  troncs  nerveux  (Lan- 
genbuch)  est  pratiquée  soit  indirectement  en  agissant  sur  les 
membres,  soit  directement  sur  le  nerf,  après  incision  des  téguments 
et  des  muscles  (Benediktet  Weiss).  Mais  l'influence  bienfaisante  de 
cetteméthodesemble  s'être  exercée  davantage  sur  certains  symptômes 
tels  que  les  douleurs  fulgurantes.  Le  résultat  est  faible,  en  raison  des 
dangers  de  la  méthode  (hémorragies  médullaires);  aussi  n'est-elle  pas 
à  encourager. 

Pour  ce  qui  est  de  l'élongation  de  la  moelle,  là  suspension, 
employée  tout  d'abord  par  Motchukowsky  (cet  auteur  dit  avoir 
obtenu  50  p.  100  de  succès),  est  le  procédé  le  plus  généralement 
utilisé  ;  mais  il  n'est  pas  sans  inconvénients  et  sans  dangers  :  il  occa- 
sionne en  effet  des  vertiges,  des  syncopes,  de  la  cyanose,  voire  mêrne 
des  paralysies  temporaires  et  des  accidents  convulsifs  ;  il  a  à  son 
actif  quelques  cas  de  mort  subite.  En  tout  cas,  il  est  formellement 
contre-indiqué  chez  les  arlérioscléreux,  les  cardiaques,  les  individus 
porteurs  de  lésions  pulmonaires  et  rénales.  On  a  émis  plusieurs 
hypothèses  sur  la  façon  dont  agit  la  suspension  :  pour  les  uns,  c'est 
en  réalisant  l'élongation  de  la  moelle  et  des  troncs  nerveux;  pour 
d'autres,  elle  a  pour  effet  de  décongestionner  la  moelle  ou  de  rompre 
des  adhérences;  pour  d'autres  encore,  son  action  est  purement  sug- 
gestive :  c'est  la  plus  certaine. 
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En  dehors  de  la  suspension,  il  est  d'autres  moyens  de  pratiquer 
l'élonj^^alion  de  la  moelle,  tels  que  la  table  de  Gilles  de  la  Tourelle 
et  de  Chipault;  l'allongement  (la  moelle  et  la  queue  de  cheval  réunies) 
peut  atteindre  de  1  à  2  centimètres  par  ce  procédé  •  il  est  produit 
par  la  flexion  forcée  du  rachis;  les  mêmes  auteurs,  dans  leurs  expé- 
riences sur  le  cadavre,  n'ont  pas  obtenu  par  la  suspension  par  le  cou 
d'allongement  appréciable  de  la  moelle. 

Les  eaux  minérales  n'ont  guère  d'action  sur  le  tabès.  Les  plus 
vantées  sont  Balaruc,  Néris,  Hagatz,  Uriage,  Plombières,  mais  sur- 
tout Lamalou  :  quelques  malades  ont  dû  à  cette  dernière  station 
thermale  la  rétrocession  ou  l'atténuation  de  quelques  symptômes 
(douleurs  fulgurantes,  crises  gastralgiques,  troubles  sphincté- 
riens). 

Impuissant  à  atteindre  le  mal  dans  sa  cause  ou  dans  ses  elTets,  le 
médecin  n'est  pas  cependant  complètement  désarmé  contre  toutes 
ses  manifestations,  et  il  a  à  sa  disposition  un  arsenal  thérapeutique 
qui  n'est  pas  à  négliger. 

Traitement  symptouiatique.  —  Contre  les  douleurs,  les  médi- 
caments les  plus  usités  sont  l'antipyrine,  la  phénacétine,  l'acétani- 
lide,  l'exalgine,  l'aconitine,  le  salicylate  de  soude,  le  pyramidon. 

L'antipyrine  et  la  phénacétine  associées  de  la  façon  suivante  : 

Anlipyrine m^M 

Phénacétine 0i<r,30 

Pour  un  cacliet  :  un  cachet  au  moment  des  douleurs. 

donnent  de  bons  résultats. 

Cependant,  lorsque  leur  absorption  est  fréquemment  répétée, 
l'action  de  ces  médicaments  s'épuise  assez  rapidement  et  il  est  bon 
de  les  faire  alterner  les  uns  avec  les  autres. 

L'opium  et  la  morphine  doivent  être  laissés  de  côté  le  plus  long- 
temps possible,  sinon  on  risque  de  voir  la  morphinomanie  ajouter 
ses  tristes  effets  à  ceux  du  labes. 

Les  douleurs  en  ceinture,  les  sensations  de  serrement,  d'élau,  sont 
quelquefois  et  momentanément  soulagées  par  l'application  de  cou- 
rants galvaniques  sur  la  colonne  vertébrale.  Les  électrodes  doivent 
être  larges  (16  centimètres  carrés),  l'intensité  ne  doit  pas  dépasser 
10  à  15  milliampères;  la  ilurée  de  la  séance  sera  de  quinze  à  vingt 
minutes;  le  sens  du  courant  n'a  aucune  importance.  Les  applica- 
tions de  pointes  de  feu,  le  stypage  avec  le  chlorure  de  méthyle,  les 
|)ulvérisations  d'éther,  de  chloroforme  ou  de  chlorure  d'éthyle 
peuvent  être  également  utilisés. 

Les  mêmes  moyens  peuvent  être  utilement  employés  contre  les 
crises  viscérales  telles  que  l'entéralgie,  lurétralgie.  les  crises  vési- 
cales  et  rectales. 

Lorsque  les  crises  gastriques   surviennent  au    cours  d'un   état 
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dyspeptique,  il  est  indiqué  de  s'adresser  tout  d'abord  à  celui-ci.  Les 
crises  elles-mêmes  peuvent  être  calmées  par  l'ingestion  de  chlor- 
hydrate de  cocaïne  ou  d'eau  chloroformée,  par  des  perles  d'éther, 
l'extrait  gras  de  Cannabis  indica.  Le  protoxalate  de  cérium  peut 
également  rendre  de  grands  services;  il  est  prescrit  à  la  dose  de08'^,20 
à  Os^eO  par  jour. 

Les  moyens  externes,  les  applications  de  glace,  de  pointes  de  feu, 
les  pulvérisations  d'éther  ou  de  chlorure  de  méthyle,  les  courants 
galvaniques  ne  doivent  pas  être  négligés.  L'introduction  des  rayons  X 
dans  la  thérapeutique  des  maladies  nerveuses  est  de  date  trop  récente 
pour  qu'on  puisse  être  fixé  sur  leur  valeur. 

Les  injections  de  cocaïne  dans  le  liquide  céphalo-rachidien  ont  été 
préconisées  récemment  contre  les  douleurs  fulgurantes  et  les  crises 
viscérales  :  mais  elles  ne  sont  peut-être  pas  sans  danger. —  L'injection 
par  la  voie  épidurale  (méthodes  de  Cathelin  et  de  Sicard)  est  plus 
inofîensive. 

Contre  tous  les  phénomènes  douloureux,  les  injections  sous-cuta- 
nées de  nilrite  de  soude  ont  été  préconisées  et  suivies  de  bons  effets; 
on  injecte  1  ou  2  centimètres  cubes  d'une  solution  de  nitrite  de  soude 
à  1  p.  100. 

Les  crises  laryngées  peuvent  s'amender  par  l'application  de  com- 
presses chaudes  ou  de  révulsifs  sur  le  cou;  lorsqu'elles  sont  intenses 
et  se  répètent  à  de  courts  intervalles,  l'opium  ou  mieux  le  chlor- 
hydrate de  morphine  en  injections  sous-cutanées  sont  indiqués  ; 
lorsque  la  crise  se  prolonge  trop  longtemps,  la  vie  peut  être  en  jeu 
et  il  devient  urgent  de  faire  le  tubage  ou  la  trachéotomie. 

Les  troubles  génito-iirinaires  sont  heureusement  influencés  par 
l'ergot  de  seigle,  la  strychnine,  la  belladone,  l'électricité  galvanique 
ou  faradique  appliquée  localement. 

Quelques  auteurs  (Weiss,  Zweig,  Schmiergeld)  ont  obtenu  de  bons 
résultats  avec  la  tiodine  (combinaison  de  la  tiosinnamine  avec  l'io- 
dure  d'éthyle).  Schmiergeld  recommande  les  injections  intramuscu- 
laires deux  ou  trois  fois  par  semaine.  Chaque  série  comprend  une 
vingtaine  d'injections.  Les  séries  sont  séparées  par  quinze  à  vingt 
jours  de  repos. Les  douleurs  fulgurantes  seraient  très  atténuées:  en 
ce  qui  concerne  les  autres  symptômes,  les  résultats  sont  moins 
démonstratifs. 

Les  eaux  de  Lamalou  rendent  particulièrement  des  services  lorsque 
les  douleurs  fulgurantes,  les  crises  gastralgiques,  les  troubles  sphinc- 
tériens  prédominent  dans  le  tableau  symptomatique. 

Contre  l'amblyopie  et  la  dégénérescence  grise,  on  a  essayé  divers 
agents  thérapeutiques  :  les  injections  de  sels  de  strychnine,  de  cya- 
nure double  d'or  et  de  potassium  (Galezowski  et  Despagnet),  de  cya- 
nure d'argent  et  de  platine,  les  injections  de  cyanure  de  mercure, 
enfin  l'élongation  du  nerf  optique. 
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L'atrophie  musculaire  sera  combattue  par  les  courants  faradiques 
et  galvaniques. 

Les  maux  perforants  devront  ôtre  traités  par  l'antisepsie  et  le 
repos.  Chipault  s'est  bien  trouvé  de  l'élongation  des  nerfs  plantaires. 

Traitement  de  l'ataxîe.  —  Chez  l'individu  normal,  les  impres- 
sions périphériques  jouent  un  rôle  important  dans  la  régularisation 
et  la  coordination  des  mouvements  :  chez  le  tabélique,  elles  sont 
émoussées  ou  bien  leur  transmission  est  désordonnée  et  ralentie  ; 
ces  désordres  entravent  dans  leur  libre  exercice  l'automatisme  céré- 
bral et  celui  des  centres  sous-jacents  ;  l'ataxie  en  est  la  conséquence 
habituelle.  La  simple  observation  clinique  démontre  en  outre  que, 
parmi  les  impressions  périphériques,  les  impressions  visuelles  ont 
leur  part  dans  ces  phénomènes  de  coordination  et  qu'elles  peuvent 
suppléer  dans  une  large  mesure  les  impressions  qui  relèvent  de  la 
sensibilité  générale  (cutanées,  profondes,  musculaires)  :  le  signe  de 
Romberg  en  est  une  preuve  démonstrative.  Frànkel  a  utilisé  cette 
influence  coordinatrice  de  la  vue,  et  a  essayé  de  la  développer  davan- 
tage en  fixant  l'attention  des  malades  sur  les  mouvements  qu'ilsdoivent 
exécuter.  Cette  méthode  de  rééducation  des  mouvements  consiste  à 
faire  exécuter  au  commandement,  d'abord  des  mouvements  simples, 
puis  des  mouvements  de  plus  en  plus  compliqués  :  le  malade  doit 
continuellement  surveiller  par  la  vue  l'exécution  de  ces  mouvements. 

Il  est  inutile,  pour  l'éducation  des  mouvements  des  membres  infé- 
rieurs, d'avoir  recours  à  des  appareils  spéciaux;  pour  les  membres 
supérieurs,  les  procédés  les  plus  simples  sont  également  les 
meilleurs. 

Mais  l'ataxie  des  tabétiques  est  d'un  mécanisme  très  complexe; 
les  désordres  de  la  marche,  de  l'équilibre  et  des  mouvements  en 
général  sont,  chez  quelques-uns,  disproportionnés  avec  le  degré  de 
l'ataxie  :  il  y  a  chez  eux  un  élément  psychique  qui  intervient  et  qui 
n'est  autre  que  la  phobie.  Chez  ceux  qui  sont  accessibles  à  la  sugges- 
tion, la  rééducation  des  mouvements  agit  souvent  comme  telle  et 
donne  des  résultats  remarquables.  Chez  d'autres,  c'est  l'incoordina- 
tion qui  est  seule  en  jeu  :  les  résultats  sont  plus  lents,  mais  parfois 
surprenants,  et  tel  malade  qui,  avant  le  traitement,  était  incapable  de 
se  tenir  debout,  réussit  à  marcher  en  se  passant  même  d'un  appui 
ou  d'une  canne. 

Le  caractère  de  l'individu  n'est  pas  étranger  à  la  réussite;  la  neu- 
rasthénie, la  dépression  morale,  sans  être  des  contre-indications,  sont 
généralement  moins  favorables.  Les  individus  intelligents,  éveillés, 
obtiennent  de  meilleurs  résultats,  surtout  si  on  a  soin  de  leur  expli- 
quer l'attitude  que  doit  prendre  le  corps  pendant  l'exécution  de 
chaque  mouvement,  et  de  leur  indiquer  les  mouvements  compensa- 
teurs nécessaires  au  maintien  de  l'équilibre  pendant  les  déplace- 
ments de  la  ligne  de  gravité,  en  un  mol  la  physiologie  des  mouve- 
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ments.  Celle  éducalion  mélhodique  el  rationnelle  esl  le  complémenl 
nécessaire  des  exercices. 

La  méthode  de  rééducation  esl  inutile  ou  même  contre-indiquée 
lorsque  l'hypotonie  est  trop  considérable,  lorsqu'il  existe  des  arthro- 
palhies  ou  des  troubles  trophiques  des  membres  inférieurs,  lorsque 
l'état  général  esl  mauvais,  les  douleurs  trop  fréquentes,  la  vue 
compromise. 

Il  faut  insister  auprès  des  malades  pour  qu'ils  évitent  d'accomplir 
des  mouvements  trop  brusques,  ce  qui  aurait  pour  effet  d'augmenter 
l'hypotonie  ;  la  lenteur  des  mouvements  a  encore  pour  avantage  d'en 
augmenter  la  précision. 

L'hypotonie  peut  être,  elle-même,  utilement  combattue  par  un 
entraînement  progressif  des  muscles  qui  sont  en  état  de  relâche- 
ment. La  méthode  consiste  à  les  faire  contracter,  en  leur  opposant 
des  résistances  de  plus  en  plus  grandes. 

SCLÉROSES    PRIMITIVES.   —    SCLÉROSES    COMBINÉES. 
SCLÉROSES  SYSTÉMATISÉES. 

Dans  les  scléroses  combinées  rentrent  les  dégénérescences  de  la 
moelle  signalées  au  cours  de  diverses  intoxications,  telles  que  :  le 
lathyrisme,  la  pellagre,  l'ergolisme,  les  accidents  médullaires  de 
l'anémie  pernicieuse.  On  peut  encore  y  classer  les  dégénérescences 
combinées  subaiguës  de  la  moelle  décrites  par  Risien  Russell, 
Balten  et  Collier,  CoUins. 

Les  maladies  familiales  telles  que  la  maladie  de  Friedreich,  certains 
cas  d'hérédo-ataxie  cérébelleuse,  la  paraplégie  spasmodique  familiale, 
ne  sont  en  réalité  que  des  scléroses  combinées. 

Erb  (1875)  et  Charcol  (1876)  ont  décrit,  le  premier  sous  le  nom  de 
paralysie  spinale  spasmodique,  le  second  sous  le  nom  de  tabès  dorsal 
spasmodique,  une  alTection  qui  serait  caractérisée  cliniquemenl  par 
le  syndrome  de  la  paraplégie  spasmodique  à  évolution  lente,  analo- 
miquement  (ce  n'était  qu'une  hypothèse)  par  la  sclérose  primitive 
des  faisceaux  pyramidaux.  Charcol  avait  cependant  fait  quelques 
restrictions,  d'ailleurs  pleinement  justifiées,  sur  l'existence  de  celle 
lésion,  et  de  nombreuses  autopsies  vinrent  démontrer  que  la  para- 
lysie spinale  spasmodique  ou  le  tabès  dorsal  spasmodique  ne  sont 
qu'un  syndrome  dont  le  substralum  anatomique  est  variable  :  ménin- 
gite, myélite,  sclérose  en  plaques,  sclérose  latérale  amyolrophique; 
ils  ne  constituent  pas  une  entité  morbide,  et  la  sclérose  primitive 
des  faisceaux  pyramidaux  n'est  qu'une  exception.  On  ne  saurait 
cependant  méconnaître  sa  réalité,  et  l'observation  de  Strùmpell, 
puis  celle  rapportée  par  l'un  de  nous  avec  Sottas,  et  enfin  un 
nouveau  cas  de  Strumpell  ne  laissent  aucun  doute  sur  l'existence 
de  cette  sclérose  primitive;  mais  comme,  dans  l'espèce,  le  tableau 
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clinique  n'est  pas  rélémenl  caractéristique,  c'est  létat  anatomique 
qui  doit  donner  son  nom  à  la  maladie. 

Même  dans  les  cas  de  Slriimpell,  Dejerineet  Sottas  (1896),  les  alté- 
rations hislologiques  ne  sont  pas  strictement  limitées  aux  faisceaux 
pyramidaux;  les  cordons  post«';rieurs,  sur  une  étendue  variable,  sont 
plus  ou  moins  adultérés,  mais  ils  le  sont  symétriquement.  Analomi- 
quement,  c'est  donc  une  sclérose  combinée  :  elle  rentpe  dans  cette 
classe  de  maladies  qui,  depuis  les  travaux  de  Prévost,  Weslphal, 
Kahlerel  Pick,  Striimpell,  Raymond,  Babcs,  Ballet  et  iMinor,  Grasset, 
Dejerine,  Charrin  et  Babinski,  Massalongo,  Dana,  sont  habituelle- 
ment désig'nées  sous  le  nom  de  scléroses  combinées. 

Leur  caractéristique  anatomique  est  la  dégénération  symétrique 
primitive  de  plusieurs  faisceaux  de  la  moelle,  le  plus  souvent  des 
cordons  latéraux  (dans  l'aire  des  faisceaux  pyramidaux  croisés),  et 
des  cordons  postérieurs;  les  faisceaux  cérébelleux  directs  sont  moins 
souvent  intéressés,  les  faisceaux  de  Gowers  et  les  faisceaux  pyrami- 
daux directs  beaucoup  plus  rarement;  cette  dégénération  paraît  être 
souvent  primitive,  c'est-à-dire  qu'elle  ne  relève  ni  d'altérations  inflam- 
matoires, ni  d'altérations  vasculaires,  ni  d'atrophies  cellulaires.  Les 
altérations  de  la  substance  grise  n'ont  été  observées  que  dans  quel- 
ques cas  isolés  (Thomson,  Mayer,  Pioli,  Luce).  Au  point  de  vue 
clini(jue,  il  existe  de  grandes  ditTérences  symptomatiquesd'un  cas  à 
l'autre  suivant  les  faisceaux  atteints,  mais,  en  raison  de  sa  prédilection 
pour  ces  deux  systèmes  de  fibres  (cordons  postérieurs  et  cordons 
latéraux),  cette  classe  dalfections  emprunte  ses  symptômes  au  tabès 
et  à  la  paraplégie  spasmodique,  suivant  la  prédominance  des  lésions 
dans  le  cordon  postérieur  ou  dans  le  cordon  latéral  ;  dans  le  premier 
cas,  on  lui  donne  le  nom  de  labes  combiné  ou  tabès  alaxo-pnraplc- 
gique.  Ce  terme  doit  cependant  être  réservé  à  la  superposition  de  la 
sclérose  des  faisceaux  pyramidaux  à  la  lésion  du  tabès  vrai,  c'est-à- 
dire  l'atrophie  des  racines  postérieures  et  la  dégénérescence  des  cor- 
dons correspondants;  la  symptomatologie  du  tabès  est  évidemment 
modifiée  du  fait  de  la  paraplégie  spasmodique,  mais  les  symptômes 
qui  ne  sont  pas  susceptibles  d'être  modifiés  par  cette  dernière  exis- 
tent au  grand  complet. 

Les  scléroses  combinées  sont-elles  des  scléroses  systématiques? 
Les  faisceaux  de  la  moelle  ne  sont  pas.  pour  la  plupart,  des  fais- 
ceaux fermés,  c'est-à-dire  qu'on  ne  j)eut  affirmer  (|u'ils  soient  cons- 
titués par  des  fibres  d'une  seule  et  même  origine,  exception  faite 
cependant  pour  le  faisceau  de  GoU  à  la  région  cervicale.  Leurs 
limites  sont  indécises  et,  par  exemple,  en  j)résence  d'une  dégénéra- 
tion primitive  du  faisceau  pyramidal  croisé,  on  ne  peut  garantir  que 
seules  ces  fibres  sont  atteintes  et  que  quelques  fibres  du  faisceau 
cérébelleux  direct  ou  des  cellules  des  cordons  ne  sont  pas  comprises 
dans  l'aire  de  dégénérescence.  En  outre,  dans  les  scléroses  coml)i- 
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nées,  certains  systèmes  de  fibres  ne  sont  pas  toujours  malades  sur 
toute  leur  étendue  :  le  segment  postérieur  du  cordon  de  Goll,  qui  à  la 
région  cervicale  est  exclusivement  constitué  par  les  fibres  radiculaires 
de  la  région  lombo-sacrée,  est  assez  souvent  dégénéré  au  niveau  du 
renflement  cervical,  alors  que  les  fibres  radiculaires  correspondantes 
sont  absolument  saines  au  niveau  du  renflement  lombaire  ou  même 
dans  leur  trajet  à  travers  la  région  dorsale.  Les  dégénérescences 
sont,  il  est  vrai,  rigoureusement  symétriques,  et  dans  les  deux  côtés 
de  la  moelle  ce  sont  bien  les  mêmes  fibres  qui  paraissent  malades  :  le 
processus  morbide  envahit  donc  symétriquement  les  mêmes  systèmes 
de  fibres,  pas  toujours  dans  leur  totalité,  mais  parfois  partiellement, 
et  cette  symétrie  suffit  à  la  rigueur  à  justifier  la  systématisation 
accordée  aux  scléroses  combinées. 

A  côté  des  scléroses  combinées  systématiques,  il  existe  des  scléroses 
dont  la  topographie  est  à  peu  près  pareillement  distribuée,  mais  dont 
les  lésions  sont  en  quelque  sorte  secondaires  et  commandées  par  des 
altérations  vasculaireset  méningées  :  ce  sont  les  scléroses pseudo-sys- 
tématicjues  [Ballelei  Minor,  Pierre  Marie).  Le  terme  sc/eVose  combinée 
appliqué  à  l'ensemble  de  ces  états  anatomiques  est  discutable  :  en 
eff'et,  s'il  est  possible  que  la  sclérose  précède  ou  accompagne  les 
lésions  parenchymateuses  dans  l'évolution  des  scléroses  pseudo-sys- 
tématiques, il  ne  semble  pas  douteux  que  les  lésions  parenchyma- 
teuses ne  soient  les  premières  en  date  dans  l'évolution  des  scléroses 
systématiques.  Des  altérations  de  la  substance  grise  sont  relevées 
dans  quelques  observations  (Thomsen,  Mayer,  Pioli,  Luce),  mais  il 
n'est  pas  démontré  qu'elles  soient  toujours  primitives  et  qu'elles  ne 
soient  dues  dans  quelques  cas  à  une  action  à  distance  :  l'interruption 
des  fibres,  comme  on  le  sait,  a  pour  conséquence  l'atrophie  des 
cellules  qui  leur  donnent  origine. 

Jusqu'ici,  pour  se  soumettre  à  l'usage,  le  terme  de  scléroses  combinées 
a  été  conservé,  mais  celui  de  dégénérescences  combinées  nous  paraît 
être  d'un  choix  plus  heureux;  aussi  l'adopterons-nous  dans  le  cours 
de  cet  article. 

L'étiologiedes  dégénérescences  combinées  est  encore  obscure:  en 
dehors  de  leur  association  avec  le  tabès  ou  la  paralysie  générale, 
association  qui  tend  à  faire  incriminer  une  syphilis  antérieure,  il 
n'existe  aucune  notion  précise  sur  les  causes  des  scléroses  combinées. 
Comme  pour  toutes  les  affections  nerveuses,  l'hérédité  névropa- 
thique  joue  un  rôle  prédisposant  considérable.  On  a  successivement 
mis  en  cause  le  froid  humide,  les  excès  vénériens,  le  surmenage  intel- 
lectuel, le  traumatisme,  l'intoxication  saturnine.  L'importance  de 
ces  divers  facteurs  étiologiques  nous  semble  aujourd'hui  très  mi- 
nime. 

On  peut  ranger  cependant  dans  les  dégénérescences  combinées:  les 
lésions  médullaires  observées  dans  la  pellagre,  le  lathyrisme,  l'ergo- 
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tisme,  l'anémie  pernicieuse,  certaines  dégénérescences  médullaires 
signalées  dans  la  paralysie  générale.  On  peut  encore  y  faire  rentrer 
les  dégénérescences  combinées  subaiguës  décrites  par  Risien  Russel, 
Batten  et  Collier,  Collins. 

Les  maladies  familiales  telles  que  la  maladie  de  Friedreich,  certains 
cas  d'hërédo-ataxie  cérébelleuse,  la  paralysie  spasmodique  familiale, 
rentrent  en  réalité  dans  le  même  cadre. 

La  symptomatologie  des  scléroses  comijinées  est  donc  assez 
variable;  lorsque  les  lésions  se  localisent  de  préférence  sur  le  trajet 
des  faisceaux  de  Goll  et  de  Burdach,  les  symptômes  rappellent 
ceux  du  tabès;  lorsqu'elles  occupent  plus  particulièrement  les  fais- 
ceaux pyramidaux,  les  symptômes  sont  très  comparables  à  ceux 
de  la  paraplégie  spasmodique;  lorsque  les  faisceaux  cérébelleux 
directs  et  les  faisceaux  de  Gowers  sont  dégénérés,  les  troubles  delà 
coordination  rappellent  plus  ou  moins  l'ataxie  cérébelleuse.  L'étude 
des  différentes  formes  des  scléroses  combinées  confirme  cette  manière 
de  voir. 

SCLÉROSE  PRIMITIVE  DES  CORDONS  LATÉRAUX. 
(Strtimpell,    Dejerine  et   Sottas.) 

Cliniquement,  l'aireclion  est  remarquable  par  l'absence  de  toute 
singularité:  c'est  le  syndrome  classique  de  la  paraplégie  spasmo- 
dique acquise,  évoluant  lentement  et  progressivement  f^pendant 
vingt-trois  ans  chez  le  malade  de  Dejerine  et  Sottas). 

L'impotence  fonctionnelle  des  membres  inférieurs  est  le  résultat 
de  la  contracture  et  non  de  la  faiblesse  musculaire  proprement  dite  : 
il  n'existe  ni  atrophie  musculaire,  ni  contractions  fibrillaires,  et  les 
réactions  électriques  sont  normales.  Les  réflexes  rotuliens,  achilléens, 
sont  exagérés  des  deux  côtés  ;  le  phénomène  du  pied  et  le  signe  de 
Babinski  existent  :  la  sensibilité  est  intacte.  La  coordination  des 
mouvements  des  membres  inférieurs  est  normale,  et  la  notion  de 
position  de  ces  membres  est  conservée.  Pas  de  signe  de  Romberg,  ni 
d'incertitude  exagérée  de  la  marche  avec  les  yeux  fermés. 

Les  troubles  sphinctériens  font  défaut.  Dans  l'observation  de 
Dejerine  et  Sottas,  les  membres  supérieurs  étaient  normaux  comme 
volume,  attitude,  motilité  et  sensibilité.  Les  réflexes  tendineux  y 
étaient  également  normaux. 

L'évolution  est  extrêmement  lente.  Le  malade  accuse  de  la  raideur 
dans  les  jambes  après  une  marche  plus  ou  moins  longue,  puis  cette 
raideur,  qui  disparaissait  d'abord  pendant  le  repos,  —  claudication 
intermittente  médullaire  —  devient  permanente.  Le  malade  marche 
alors  en  s'aidant  d'une  canne,  puis  de  deux  cannes,  et  ju'ogressive- 
ment  la  paraplégie  spasmodique  devient  telle  qu'il  ne  peut  plus  fléchir 
ses  jambes. 
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Analomiquemenl,  il  s'agit,  dans  le  cas  rapporté  par  l'un  de  nous 
avec  Soltas,  d'une  sclérose  des  cordons  latéraux  de  la  moelle  occu- 
pant surtout  le  faisceau  pyramidal,  et  d'une  altération  minime  du 
cordon  de  Goll  à  la  région  cervicale  et  dorsale  supérieure.  La  sclé- 
rose latérale  cesse  dans  la  partie  supérieure  de  la  moelle  et  le  tractus 
moteur  est  sain  dans  l'isthme  de  l'encéphale  ;  elle  dépasse  les  limites 
du  faisceau  pyramidal  et,  plus  accentuée  dans  la  partie  moyenne  de 
la  moelle,  elle  s'atténue  dans  les  extrémités  supérieure  et  inférieure. 
La  substance  grise  est  absolument  saine,  la  pie-mère  et  les  vaisseaux 
sont  intacts. 

Histologiquement,  la  lésion  se  caractérise  par  une  dégénérescence 
atrophique  simple  des  tubes  nerveux,  avec  sclérose  modérée,  simple- 
ment substituée,  et  sans  altérations  vasculaires.  Dans  le  premier  cas  de 
Strïimpell,  la  sclérose  latérale  s'atténuait  également  dans  la  partie 
s,upérieure  de  la  moelle.  11  y  avait  aussi  une  sclérose  du  cordon  de 
Goll,  et  cette  sclérose,  moins  marquée  d'une  façon  générale  que  celle 
du  faisceau  pyramidal,  s'accentuait  dans  la  région  cervicale  ;  enfin  le 
faisceau  cérébelleux  direct  était  également  atteint.  Dans  le  second  cas 
de  Strïimpell,  les  lésions  étaient  les  mêmes  (Voy.  Parapléf/ie  spas- 
modique  familiale). 

Nonne  a  observé  un  cas  semblable  chez  un  syphilitique  et,  le  rap- 
prochant des  cas  publiés  antérieurement  par  Strùmpell,  Westphal, 
Minkowski,  etc.,  il  admet  l'existence  d'une  sclérose  primitive  des 
cordons  latéraux  d'origine  syphilitique.  Dans  tous  ces  cas,  le  faisceau 
cérébelleux  direct  est  dégénéré,  de  même  que  le  cordon  de  Goll. 

TABES  COMBINÉ.  TABES  ATAXO-PARAPLÉGIQUE. 

Ici  la  sclérose  des  faisceaux  pyramidaux  est  diagnostiquée  pendant 
la  vie,  ou  bien  elle  est  une  surprise  d'autopsie.  Suivant  les  cas,  en 
efiet,  elle  modifie  la  symptomatologie  du  tabès  au  point  d'égarer  le 
diagnostic,  ou  bien  elle  passe  complètement  inaperçue,  n'altérant 
en  rien  l'évolution  du  tabès,  et  n'apportant  avec  elle  aucun  élément 
symptomatique  nouveau.  C'est  là  du  reste  un  fait  assez  rare. 

Lorsque  la  sclérose  combinée  se  manifeste  cliniquemenl,  elle  donne 
lieu  à  des  phénomènes  d'ordre  paralytique  et  spasmodique.  Parfois 
c'est  la  spasmodicité  qui  prédomine,  et  au  premier  abord  les  malades 
en  imposent  plus  pour  des  individus  atteints  de  paraplégie  spasmo- 
dique ;  dans  d'autres  cas,  au  contraire,  les  malades  se  comportent 
surtout  comme  des  paralytiques.  Dans  les  deux  cas  la  démarche 
diffère  sensiblement  de  celle  du  tabès. 

Dans  la  forme  paralytique,  Pierre  Marie  et  Crouzon  insistent  sur  la 
démarche  traînante  ;  le  malade  ne  lance  les  jambes  ni  ne  talonne  ; 
les  jambes  traînent  derrière  le  corps.  Aussi  ne  peut-il  progresser 
qu'avec  des  béquilles  ou  dans  un  chariot;  il   ne    fait  avancer  ses 
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jambes  qu'avec  la  plus  grande  difficulté,  en  imprimant  au  bassin  des 
mouvements  de  circumduction.  Lorsque  la  paraplégie  est  aussi 
marquée,  là  force  musculaire  est  diminuée  aux  membres  intérieurs; 
aussi  l'ataxie  est-elle  moins  apparente  que  dans  le  tabès  classique  : 
elle  est  masquée  en  quelque  sorte  par  la  paralysie  (Leyden,  Charcot, 
Bouchard).  Celle-ci  s'installe  lentement,  progressivement,  ou  bien  au 
contraire  assez  rapidement  (Dejerine,  Auscher).  Les  réflexes  tendi- 
neux sont  le  plus  souvent  abolis.  La  paralysie  n'est  pas  toujours  aussi 
intense,  elle  peut  être  môme  extrêmement  légère,  et  seul  lerétlexc  plan- 
taire en  extension  révèle  la  sclérose  du  faisceau  pyramidal  i  Bal>inski). 

Dans  la  forme  spasmodique,  la  démarche  est  celle  de  la  paraplégie 
spasmodique,  ou  bien  à  la  fois  ataxi(iue  et  spasmodique.  Les  rétlexes 
tendineux  sont  exagérés. 

Qu'il  s'agisse  de  lune  ou  de  l'autre  variété,  les  autres  symptômes  du 
tabès,  signe  d'Argyll-Robertson,  signe  de  Romberg,  douleurs 
fulgurantes,  troubles  de  la  sensibilité,  troubles  vésicaux,  existent  à 
des  degrés  d'intensité  divers.  Lorsqu'ils  sont  peu  accusés  et  que  les 
phénomènes  de  paraplégie  sont  très  nets,  le  diagnostic  peut  parfois 
être  assez  délicat:  les  signes  pupillaires  du  tabès  et  la  topographie 
radiculaire  des  troubles  de  la  sensibilité  seront  alors  de  précieux 
éléments  de  différenciation. 

L'évolution  du  labes  ne  semble  pas  être  précipitée  par  l'association 
de  la  sclérose  latérale  :  la  marche,  la  durée,  les  terminaisons  de 
tabès  combiné  sont  sensiblement  lesmêmes  que  cellesdu  tabès  simple. 

Ce  ne  sont  pas  seulement  les  faisceaux  pyramidaux  qui  dégénèronl, 
mais  encore  —  plus  rarement,  il  est  vrai  —  les  faisceaux  cérébelleux 
directs  et  les  faisceaux  de  Gowers.  Les  cellulesdescolonnesdeClarke 
sont  alors  quel()uefoisatrophiées  etdiminuéesde  nombre;  mais,  à  part 
cela,  les  lésions  des  racines  et  des  cordons  postérieurs  ne  sont  autres 
que  celles  du  labes  vulgaire. 

Au  point  de  vue  pathogc-nique,  on  peut  admettre  deux  variétés  de 
tabès  combiné.  La  première,  la  plus  fréquente,  est  absolument  indé- 
pendante de  lésions  méningées  ou  vasculaires  (Kahler  et  Pick, 
Auscher)  :  la  sclérose  des  cordons  latéraux  est  [)rimitive,  c'est  une 
sclérose  combinée  systématique,  res|)ectant  habituellement  le  fais- 
ceau cérébelleux  direct  et  le  faisceau  deCiowers.  La  sclérose  du  fais- 
ceau pyramidal  diminue  généralement  de  bas  en  haut.  La  seconde 
variété  relève  d'altérations  vasculaires  et  de  la  méningite  spinale 
postérieure  (Dejerine i:  il  s'agit  ici  d'une  méningo-myélile  corticale 
par  propagation.  La  sclérose  latérale  est  alors  rigoureusement  pro- 
portionnelle, comme  distribution  et  intensité  des  lésions,  aux  alté- 
rations de  la  méninge  correspondante.  La  lésion  médullaire  est  corti- 
cale et  d'autant  plus  intense  cjue  l'on  se  rapproche  davantage  de  la 
pie-mère,  et  l'épaississemenl  de  cette  dernière  est  proportionnel  au 
degré  de  la  sclérose.  Cette  sclérose  est  constituée  en  partie  par  l'hy- 
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perplasie  des  traclus  fibreux  de  la  pie-mère  qui  tendent  à  envahir  la 
moelle;  la  paroi  des  vaisseaux  est  épaissie,  la  lumière  en  est  rétrécie. 
Le  faisceau  cérébelleux  direct  est  pris  avant  le  faisceau  pyramidal  ; 
il  dégénère  toujours.  Le  faisceau  de  Gowers  est  souvent  pris  dans 
la  sclérose  marginale. 

Il  n'est  pas  étonnant  que  dans  des  cas  semblables  quelques  sym- 
ptômes cérébelleux  viennent  se  surajouter  à  ceux  de  l'ataxie  para- 
lytique. 

Chez  un  tabétique  atteint  de  paralysie  plus  ou  moins  accusée  des 
membres  inférieurs,  il  ne  faut  pas  se  hâter  de  conclure  toujours  à  une 
sclérose  combinée  et  à  une  paralysie  irrémédiable  ;  en  effet,  on  peut 
voir  survenir  assez  brusquement,  chez  les  ataxiques,  des  paralysies 
passagères  qui  ne  durent  que  quelques  jours,  quelques  semaines  ou 
même  quelques  mois. 

Le  signe  de  Babinski  a  une  grande  valeur,  puisqu'il  indique  une 
perturbation  fonctionnelle  et  presque  sûrement  une  dégénérescence 
du  faisceau  pyramidal. 

Strûmpell  asignalé  un  phénomèneassez  particulier  qui  a  été  retrouvé 
également  par  Grouzon  chez  deux  de  ses  malades  ;  il  consiste  en  une 
contraction  du  jambier  antérieur  lorsque  le  malade  essaie  de  fléchir 
la  jambe  sur  la  cuisse,  tandis  qu'on  s'oppose  à  ce  mouvement  en 
appliquant  la  main  sur  la  face  antérieure  de  la  cuisse.  Ce  phénomène 
n'a  d'ailleurs  rien  de  pathognomonique,  et  peut  s'observer  dans  les 
dégénérescences  du  faisceau  pyramidal  d'une  toute  autre  origine. 

A  cette  variété  de  tabès  appartiendraient  plus  spécialement  les  tirail- 
lements et  les  crampes  douloureuses  dans  les  membres  (Grouzon). 

Marie  et  Grouzon  estiment  que  la  cécité  est  plus  fréquente  chez 
les  malades  atteints  de  sclérose  combinée  que  chez  ceux  qui  sont 
atteints  de  tabès  vulgaire  ;  et  inversement  la  sclérose  combinée  serait 
plus  fréquente  chez  les  labétiques  aveugles  que  chez  les  tabétiques 
voyants.  G'est  là  une  question  encore  à  l'étude. 

Dans  la  forme  spasmodique,  la  sclérose  des  faisceaux  pyramidaux 
peut  ne  produire  que  de  l'exagération  des  réflexes  tendineux  et  le 
réflexe  des  orteils  en  extension,  mais  elle  peut  également  aboutir  à 
la  contracture  et  au  tableau  clinique  de  la  paraplégie  spasmodique  ; 
il  est  assez  rare  cependant  que  la  spasmodicité  soit  aussi  accusée 
que  dans  la  paraplégie  par  compression,  ou  par  sclérose  transverse 
de  la  moelle. 

Le  diagnostic  du  tabès  combiné  est  généralement  facile  :  il  ne 
saurait  y  avoir  de  difficulté  que  si  le  signe  d'Argyll-Robertson  et  les 
troubles  radiculaires  de  la  sensibilité  font  défaut  et  si  l'ataxie  manque 
aux  membres  supérieurs. 

On  a  observé  quelquefois  des  syndromes  cliniques  dans  lesquels 
s'associent  à  la  paraplégie  spasmodique  quelques-uns  des  signes  du 
tabès  (ataxie  paraplégique  de  Gowers),  en  particulier  l'ataxie  et  les 
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Fig.  362  à  367.  —  Coupes  Iransversales  de  la  moelle  tlniis  un  cas  flo  tabès  com- 
bini'  à  marche  rapide,  ayant  évolué  en  treize  mois  [coloration  par  la  méthode 
de  Pal  (P)  ou  par  la  méthode  de  Marchi  (M)].  Les  lésions  des  cordons  postérieurs 
sont  extrêmement  intenses  et  avancées,  puisque  ces  faisccau.v  sont  presque 
complètement  décolorés  A  la  région  cervicale  sur  les  coupes  traitées  par  la 
méthode  de  Weigert-Pal  (P).  Sur  les  coupes  colorées  par  la  méthode  de  Marchi 
(M),  on  voit  encoie  un  très  grand  nombre  de  grains  noirs,  surtout  à  la  légion 
cervicale.  Dégénération  marquée  des  faisceaux  pyramidaux  croisés  et  des  faisceaux 
antérieurs,  appréciable  A  la  méthode  de  Marchi,  comme  A  la  méthode  de  Pal. 
Dégénérescence  très  nette  des  racines  iiostérieures  surtout  à  la  région  cervicale 
(Salpélrière,  1900). 
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douleurs,  mais  le  signe  d'Argyll-Roberlson  fait  défaut  pendant  toute 
la  durée  de  la  maladie.  Il  est  vraisemblable  que,  parmi  ces  cas,  il  en 
est  qui  appartiennent  à  la  méninge-myélite  syphilitique,  d'autres  à 
la  sclérose  en  plaques  (Byrom-Bramwell).  Peut-être  en  est-il  qui 
sont  occasionnés  par  une  sclérose  combinée,  non  tabétique,  pri- 
mitive, indépendante  de  la  méningo-myélite  :  on  n'en  a  pas  encore 
fourni  la  preuve  anatomique. 

Lorsque  la  sclérose  des  cordons  latéraux  est  consécutive  à  la  ménin- 
gite tabétique,  et  il  s'agit  ici  dune  méningo-myélite  chronique  par  pro- 
pagation (Dejerine),  la  symptomatologie  est  un  peu  différente.  Habi- 
tuellement la  sclérose  latérale  n'est  pas  contemporaine  de  la  lésion 
des  cordons  postérieurs,  de  telle  sorte  que  le  diagnostic  de  tabès  a  pu 
être  porté  plus  ou  moins  longtemps  avant  que  ne  surviennent  les 
symptômes  de  paraplégie  spasmodique,  et  il  s'agit  plutôt  dans  ces 
cas  de  tabès  compliqué  de  méningo-myélite  que  de  sclérose  com- 
binée proprement  dite. 

On  peut  observer  des  tabès  combinés  à  marche  rapide.  Tel  était  le 
cas  pour  une  malade  entrée  dans  le  service  de  l'un  de  nous  en  1900, 
pour  de  la  paralysie,  de  l'atrophie  et  de  Tataxie  des  quatre  membres, 
tous  symptômes  qui  s'étaient  développés  rapidement  après  un  violent 
traumatisme.  Lorsque  cette  femme  âgée  de  cinquante-trois  ans  fut 
examinée  par  nous,  elle  présentait  les  symptômes  suivants  :  cécité 
par  atrophie  papillaire  avec  mydriase  et  abolition  du  réflexe  lumineux. 
Atrophie  musculaire  marquée  des  quatre  membres  à  prédominance 
périphérique.  Faiblesse  musculaire  très  grande,  station  debout  sans 
appui  presque  impossible  et  membres  supérieurs  également  très 
affaiblis.  Incoordination  considérable  des  membres  supérieurs  et  infé- 
rieurs. Douleurs  fulgurantes  dans  les  membres  et  le  tronc.  Trouble*; 
de  la  sensibilité  très  accusés  et  non  dissociés,  occupant  tout  le  corps, 
la  face  exceptée,  à  topographie  radiculaire.  Muscles  et  troncs  nerveux 
indolents  à  la  pression.  Abolition  de  tous  les  réflexes  tendineux. 
Troubles  sphinctériens  très  accusés.  Le  diagnostic  porté  pendant  la 
vie  fut  celui  de  tabès  ataxo-paraplégique  à  marche  rapide.  La  mort 
survint  treize  mois  après  le  début  des  accidents. 

La  moelle  était  le  siège  de  lésions  dégénératives  dans  les  cordons 
postérieurs,  dans  les  cordons  latéraux  et  dans  les  cordons  antérieurs. 
Les  racines  postérieures  étaient  également  atrophiées.  Les  méninges 
étaient  relativement  peu  épaissies. 

L'examen  histologique  a  donné  les  résultats  suivants  :  les  lésions 
sont  rigoureusement  symétriques  sur  toute  la  hauteur  de  la  moelle. 

Dans  les  cordons  postérieurs,  les  lésions  sont  celles  du  tabès 
(fig.  362  à  367),  avec  cette  différence  que  la  méthode  de  iMarchi  permet 
d'y  déceler  un  très  grand  nombre  de  corps  granuleux,  ce  qui  indique 
une  dégénération  relativement  récente  ou  en  évolution.  Sur  la  série 
des  figures  362  à  367,  il  est  facile  de  se  rendre  compte  de  l'intensité  de 
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la  dégénéralion  des  cordons  postérieurs  :  à  la  région  cervicale  il  ne 
subsiste  que  quelques  fibres  saines  dans  l'extrémité  antérieure  du 
cordon  de  GoU  et  dans  la  zone  cornu-commissurale.  A  la  région 
dorsale  et  à  la  région  lombo-sacrée,  les  lésions  sont  également  très 
intenses.  Les  cornes  postérieures  sont  plus  petites,  les  collatérales 
réflexes  ont  disparu,  le  réseau  des  colonnes  de  Clarke  est  très 
atrophié.  Les  zones  cornu-commissurales  sont  relativement  épar- 
gnées. Les  racines  postérieures  contiennent  un  très  grand  nombre  de 
gaines  vides;  sur  les  coupes  colorées  par  la  méthode  de  Pal,  celles 
de  la  région  cervicale  sont  presque  complètement  décolorées. 

Ce  sont  en  résumé  les  lésions  du  tabès  arrivé  à  une  période  avancée. 

Dans  les  cordons  latéraux,  la  dégénérescence  est  très  nettement 
localisée  au  niveau  des  faisceaux  pyramidaux  croisés  :  le  faisceau 
cérébelleux  direct  et  le  faisceau  de  (Jowers  sont  tout  à  fait  sains.  Les 
corps  granuleux  sont  plus  nombreux  et  plus  lassés  dans  les  cordons 
latéraux  que  dans  les  cordons  postérieurs,  sans  doute  parce  que  la 
dégénérescence  y  est  plus  récente;  à  la  région  cervicale  les  corps 
granuleux  sont  accumulés  à  la  périphérie  des  vaisseaux  des  septa. 

La  dégénération  des  cordons  antérieurs  prédomine  dans  le 
faisceau  pyramidal  direct,  (ju'elle  déborde  un  peu  <^  la  région  dorsale. 
Les  lésions  dilVèrent  dans  ce  cas  de  celles  qui  ont  été  décrites  par 
Risien  Russell,  Hatten  et  Collier  dans  les  dégénérescences  com- 
binées subaiguës,  d'une  part  par  l'absence  de  lésions  en  foyer,  et 
d'autre  part  par  la  limitation  très  nette  de  la  dégénéralion  du  cordon 
latéral  dans  l'aire  du  faisceau  pyramidal  croisé.  La  symptomatologie 
et  l'évolution  sont  d'ailleurs  très  dift'érentes  dans  les  deux  cas. 

SCLÉROSES  COMBINÉES  DANS  LA  PARALYSIE  GÉNÉRALE. 

Horn,  Parchappe,  L.  Tnrck  ont  les  premiers  démontré  l'existence 
de  dégénérations  des  cordons  postérieurs  et  latéraux  dans  la  moelle 
des  paralytiques  généraux.  Westphal  a  particulièrement  attiré  l'atten- 
tion sur  ces  lésions  dans  une  série  de  travaux  (1867-1878-1881). 
(les scléroses  existent  chez  tous  les  paralytiques  généraux  qui  ont  des 
troubles  de  la  motilité  des  membres  inférieurs  :  les  cordons 
postérieurs  et  les  cordons  latéraux  peuvent  être  aiïectés  isolé- 
ment ou  simultanément.  Les  deux  processus  pathologiques  qui 
entrent  en  ligne  dans  la  paralysie  générale  et  dans  les  lésions  médul- 
laires sont,  d'après  Westphal,  indépendants  l'un  de  l'auti'e.  L'opinion 
contraire  est  soutenue  par  de  nombreux  auteurs  :  les  lésions  de  la 
paralysie  générale  ne  sont  que  la  propagation  au  cerveau  des  lésions 
médullaires  [Jaccoud,  Magnan  (1871V. 

A  la  suite  de  longues  discussions  sur  les  rapports  du  tabcs  et  de  la 
paralysie  générale  (Billod,  Bouchereau,F'oville,  Falret),  la  coexistence 
des  lésions  de  la  paralysie  générale  et  du  tabès  s'imposa  peu  à  peu 
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à  l'esprit  des  observateurs.  Des  lésions  de  labes  incipiens  sonl  très 
explicitement  décrites  chez  des  paralytiques  généraux  (Weslphal, 
Strûmpell,  Flechsig,  Raymond,  Nageotle).  On  se  familiarise  de  plus 
en  plus  avec  l'idée  que  le  tabès  et  la  paralysie  générale  sont  souvent 
associés,  et  Nageotte  arrive  à  cette  conclusion  que  la  paralysie 
générale  est  accompagnée  de  tabès  dans  les  deux  tiers  des  cas  au 
moins. 

Mais  ici  il  s'agit  de  savoir  si  les  lésions  des  cordons  postérieurs  des 
paralytiques  généraux  si  fréquemment  signalées  (Fiirstner  les  a 
trouvées  101  fois  sur  145  paralytiques  généraux)  sont  toujours  des 
lésions  tabétiques  et  si  les  scléroses  combinées  observées  souvent 
dans  ces  cas,  c'est-à-dire  les  dégénérescences  combinées  des  cordons 
postérieurs  et  des  cordons  latéraux,  sont  comparables  ou  même 
peuvent  être  identifiées  avec  les  tabès  combinés. 

En  réalité,  les  lésions  des  cordons  j)Ostérieurs  sont,  dans  un  grand 
nombre  de  cas,  des  lésions  tabétiques,  et  il  est  vraisemblable  que 
beaucoup  de  cas  de  scléroses  combinées  des  paralytiques  généraux  ne 
sont  que  des  tabès  combinés  évoluant  en  même  temps  que  la  para- 
lysie générale.  Toutefois  les  lésions  des  cordons  postérieurs  ne  sont 
pas  toujours  aussi  rigoureusement  systémaliijues  (jue  dans  le  tabès  ; 
elles  seraient  plus  ditîuses  et  plus  irrégulières,  les  méninges  molles 
sont  épaissies  et  les  vaisseaux  altérés  (Joffroy  et  Rabaud). 

D'autre  part,  les  lésions  des  cordons  latéraux  existent  quelquefois 
seules;  elles  sont  la  conséquence  soit  d'une  méningo-myélite  spéci- 
fique relativement  fréquente  dans  la  paralysie  générale,  soit  d'une 
dégénérescence  secondaire  due  aux  lésions  de  l'écorce  cérébrale, 
ainsi  que  l'un  de  nous  en  a  rapporté  un  cas  en  1876.  Les  cordons 
postérieurs  sont  parfois  aussi  envahis  par  les  lésions  de  méningo- 
myélite  :  de  sorte  que  la  constatation  de  dégénérescence  des  cordons 
j)Ostérieurs  et  des  cordons  latéraux  chez  un  paralytique  général 
n'évoque  pas  nécessairement  l'idée  d'une  association  du  tabès  et  de 
la  paralysie  générale,  et  il  est  légitime  de  conclure  que  chez  les  para- 
lytiques généraux  on  peut  rencontrer  deux  sortes  de  scléroses  com- 
binées: les  unes  systématiques  ou  tabès  combinés;  les  autres,  dilï'uses 
et  non  systématiques,  rentrent  dans  la  catégorie  précédemment  étu- 
diée des  scléroses  pseudo-systématiques. 

Do  même,  cliniquement,  à  côté  des  cas  dans  lesquels  les  signes  du 
tabès  et  l'ataxie  sonl  des  plus  nets,  il  en  est  d'autres  dans  lesquels 
la  démarche  est  moins  caractéristique,  il  existe  plus  de  paralysie  et 
de  titubation  que  d'ataxie  véritable. 

ACCIDENTS  MÉDULLAIRES   DE   L'ANÉMIE   PERNICIEUSE. 

ÉTIOLOGIE.  —  Leur  ressemblance  avec  le  tabès  est  quelquefois 
assez  grande  pour  que  certains  autours  les  aient  envisagés  comme  un 
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tabès  vrai  au  cours  duquel  apparaît  Tanémie  pernicieuse  (Lichtens- 
tern ,.  Ils  ne  sont  bien  connus  anatomiquement  et  cliniquement  que 
depuis  les  travaux  de  Lichtheim,  de  Minnich,  de  Nonne,  Petreen,  etc. 

Les  pseudo-tabesde  l'anémie  pernicieuse  ne  sont  pas  très  fréquents: 
d'après  Minnich,  sur  30  cas  d'anémie  pernicieuse  les  lésions  médul- 
laires faisaient  défaut  dans  7  cas;  parmi  les  "i3  autres,  un  certain 
nombre  concernaient  des  hémorragies  méduUairesoudes  lésionsœdé- 
mateuses.  Les  17  cas  de  Nonne  se  divisent  en  trois  groupes  :  dans  le 
premier,  qui  se  compose  de  7  cas,  l'examen  ne  donna  aucun  résultat  ana- 
tomique  ou  un  faible  résultat  positif;  le  deuxième  groupe  comprend 
■i  cas  dans  lesquels  il  existait  de  petits  foyers  situés  immédiatement 
au  voisinage  d'un  vaisseau;  le  troisième  groupe  comprend  7  ou 
8  cas  dans  lesquels  les  dégénérescences  médullaires  étaient  très 
prononcées.  Sur  les  U  cas  de  l^etreen,  2  seulement  ont  trait  à  des 
dégénérescencesavancées  avec  symptômes  nerveux  ;  dans  les  7  autres, 
il  s'agit  d'hémorragies  capillaires.  En  France,  ces  accidents  sont 
exceptionnels,  en  raison  de  la  rareté  beaucoup  plus  grande  de  l'ané- 
mie pernicieuse  :  ils  ont  été  néanmoins  signalés  (Dejerine  et 
André-Thomas,  Aynaud). 

Les  lésions  médullaires  de  l'anémie  pernicieuse  se  présentent  sous 
deux  aspects  :  soit  celui  de  petits  foyers  de  sclérose  et  d'hémorragies 
capillaires,  dont  une  observation  a  été  publiée  en  France  par 
Lenoble,  soit  celui  de  dégénérescences  symétriques  qui  se  tra- 
duisent cliniquement  par  des  symptômes  tabétiformes;  symptômes 
et  lésions  peuvent  alors  être  rangés  parmi  les  pseudo-labes. 

Les  hémorragies  médullaires  et  les  petits  foyers  de  sclérose  étant 
éliminés,  lepseudo-tabes  de  l'anémie  pernicieuse  sera  seul  étudié  ici. 

Ce  pseubo-tabes  n'appartient  pas  à  une  anémie  pernicieuse  d'une 
nature  spéciale  ;  il  a  été  plusieurs  fois  signalé  au  cours  danémies 
graves  occasionnées  soit  par  des  vers  intestinaux,  et  en  particulier 
le  Botriocephalus  laliis  (Lichtheim),  soit  par  Van/cylostome  diio- 
dénal  (Reyher  etRomberg,.  En  réalité,  on  ignore  encore  si  l'anémie 
pernicieuse  est  une  entité  morbide  ou  un  syndrome  commun  à  plu- 
sieurs maladies  ;à  plus  forte  raison,  est-il  impossible  de  se  prononcer 
sur  la  cause  directe  du  pseudo-labes  anémique.  Il  est  plus  fréquent 
chez  le  sexe  masculin,  tandis  que  Ion  considère  habituellement  le 
sexe  féminin  comme  plus  exposé  à  l'anémie  pernicieuse  en  général, 

SYMPTOMATOLOGIE.  — Les  symptômes  nerveux  peuvent  se  mani- 
fester dès  le  début  ou  au  cours  de  l'anémie,  ou  même  avant  cette  der- 
nière. Ils  apparaissent  sous  forme  de  pareslhésies,  de  troubles  subjec- 
tifs et  objectifs  <le  la  sensibilité,  plus  intenses  et  plus  fré»|uents  dans 
les  membres  inférieurs. 

Les  pareslhésiesconsislent  en  sensations  d'engourdissement  et  de 
fourmillement  dans  les  jambes,  associées  quelquefois  à  une  dimi- 
nution très  légère  dans  la  perception  des  sensations;   parfois  aussi, 
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mais  beaucoup  plus  rarement,  on  a  signalé  des  douleurs  fulgurantes 
ou  (les  douleurs  en  ceinture,  l^eu  de  temps  après,  surviennent  des 
troubles  moteurs  qui  tiennent  à  la  fois  de  la  paralysie  et  de  Tataxie  : 
chez  les  uns,  c'est  l'élément  paralytique  qui  domine;  chez  les  autres, 
l'ataxie.  Les  malades  accusent  de  la  faiblesse  dans  les  membres 
inférieurs,  la  fatigue  survient  rapidement  :  quelques-uns  doivent 
s'arrêter  après  avoir  fait  trois  ou  quatre  pas  ;  ils  marchent  les  jambes 
légèrement  écartées,  et  la  progression  s'accompagne  de  quelques 
oscillations  du  tronc  ;  la  marche  est  un  peu  hésitante,  ils  ne  frappent 
pas  du  talon,  ni  ne  lancent  les  jambes  comme  les  alaxiques,  ils 
marchent  plutôt  comme  des  convalescents  d'une  maladie  grave,  ou 
môme  ils  rappellent  les  cérébelleux  (Dejerine  et  André-Thomas).  Les 
malades,  qui  paraissent  si  faibles  et  si  peu  sûrs  d'eux-mêmes  dans  la 
station  debout  et  dans  la  marche, exécutent  bien  et  même  avec  lorce 
les  mouvements  isolés  :  il  est  rare  que  ces  mouvements  soient  aussi 
incoordonnés  que  chez  les  ataxiques. 

Les  modifications  de  la  sensibilité  objective  consistent  en  une 
diminution  ou  une  hypereslhésie  des  dilTérents  modes  de  la  sensibi- 
lité, mais  il  n'y  a  pas  de  retard  dans  la  transmission  des  impressions. 
Lichtheim  a  observé  chez  un  malade  de  Ihypoesthésie  pour  les 
impressions  tactiles  et  thermiques,  avec  intégrité  des  impressions 
douloureuses  dans  les  membres  inférieurs.  Petreen  a  fait  des 
constatations  analogues.  Dans  notre  cas,  la  sensibilité  était  normale 
aux  membres  supérieurs,  tandis  qu'aux  membres  inférieurs  il  exis- 
tait un  degré  assez  accusé  d'hyperesthésie  à  la  douleur  et  au  froid. 
Les  troubles  de  la  sensibilité  sont  en  réalité  inconstants  et  variables. 
Le  sens  musculaire  et  la  notion  de  position  sont  habituellement 
respectés  ou  très  peu  altérés. 

Les  réflexes  tendineux  sont  généralement  très  diminués  ou  abolis; 
on  les  a  trouvés  plus  rarement  exagérés.  Le  signe  de  Romberg  est 

Fig.  368  à  370.  —  Anémie  pernicieuse.  Coupes  transversales  de  la  moelle  cervicale 
(fi^'.  368),  dorsale  (fis-  369)  et,  lombaire  (fi^-  370(.  Coloration  par  la  méthode  de 
Weij,'ert-Pal.  —  Région  cervicnle  (3«  racine  cervicale).  Décoloration  totale 
des  faisceaux  cérébelleux  directs  et  partielle  du  reste  des  faisceaux  latéraux, 
avec  intéf^rité  des  faisceaux  antérieurs.  Cordons  postérieurs  très  décolorés, 
surtout  dans  l'aire  des  cordons  de  GoU.  des  zones  radiculaires  moyennes  et 
un  peu  aussi  dans  la  zone  ladiculaire  anlérieuie  :  les  zones  cornu-commissuralcs, 
les  zones  bordantes  de  la  corne  postérieure  et  le  bord  circonlérenciel  de  la 
zone  radiculaire  postérieure  sont  intacts.  —  Héçjion  dorsale  ,5c  racine  dorsale». 
Décoloration  des  deux  tiers  antérieurs  du  cordon  de  GoU  et  du  tiers  moyen 
de  la  zone  radiculaire  moyenne.  Décoloration  des  faisceaux  latéraux,  surtout 
des  deux  faisceaux  pyramidaux  croisés.  Les  faisceaux  cérébelleux  directs 
sont  moins  pris  qu';\  la  réj^ion  cervicale.  —  Région  lombaire  (1'"  racine  lombaire  . 
Môme  topoj^rapliie  pour  les  cordons  postérieurs  ;  toutefois,  ici,  les  zones  cornu- 
conimissurales  sont  lésées.  Défïénérescence  des  cordons  latéraux  dépassant  encore 
ici  le  domaine  des  faisceaux  pyramidaux.  Les  racines  antérieures  et  postérieures 
sont  normales.  [J.  Di:ji;aiNEet  ANnuÉ-TMOM.\.s,  Etude  clinique  et  anatomique  des 
accidents  nerveux  développés  au  cours  de  l'anémie  pernicieuse  [Volume  jubi- 
laire du  Cinquantenaire  de  la  Soc.  de  biologie,  1899.)] 
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exceptionnel.  Le  signe  d'Argyll-Robertson  fait  défaut  (sauf  dans  le 
cas  observé  par  Minnicli,  où  les  réactions  pupillairesavaient  disparu]  ; 
il  en  est  de  même  pour  les  paralysies  oculaires  et  les  lésions  du  fond 
de  l'œil,  en  dehors  des  hémorragies  rétiniennes  qui  sont  le  fait  de 
l'anémie  pernicieuse. 

Les  sphincters  fonctionnent  bien,  sauf  dans  les  derniers  jours  :  il 
se  produit  alors  de  Tinconlinence  d'urine  et  des  matières. 

Chez  quelques  malades,  dont  les  réflexes  palellaires  sont  exagérés, 
on  a  signalé  aussi  des  secousses,  des  soubresauts  musculaires 
(Eisenlohr,  Van  Noorden,  Nonne,  Minnich).  L'évolution  de  l'affection 
est  rapide,  et  la  mort  survient  au  bout  de  huit  ou  neuf  mois,  parfois 
après  un  délire  d'une  durée  plus  ou  moins  longue  (Van  Xoorden, 
Eisenlohr,  \onne,  Minnich). 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  Les  désordres  anatomiques  con- 
sistent en  dégénérescences  dans  les  cordons  postérieurs  et  dans  les 
cordons  latéraux  (fig.  368  à  370).  Les  cordons  postérieurs  sont  les  pre- 
miers envahis,  les  cordons  latéraux  ne  le  sont  que  plus  tardivement. 
Les  racines  postérieures  sont  intactes.  L'altération  des  cordons  pos- 
térieurs débute  à  la  région  cervicale  pour  s'étendre  ensuite  progres- 
sivement de  haut  en  bas  à  la  région  dorsale,  puis  à  la  région  lombaire  ; 
c'est  pourquoi  la  région  dorsale  supérieure  est  toujours  plus  malade 
que  la  région  dorsale  inférieure  et  cette  dernière  que  la  région  lom- 
baire (Minnich,  Nonne,  Petreen).  Les  lésions  sont  le  plus  souvent 
symétriques.  Elles  se  localisent  de  préférence  dans  les  cordons  de 
(ioll  et  dans  les  zones  radiculaires  moyennes;  cependant  les  zones 
dégénérées  du  faisceau  de  Burdach  sont  plus  éloignées  du  bord  de 
la  corne  postérieure  que  ne  le  sont  les  zones  radiculaires  moyennes 
dans  le  tabès.  Tl  semble  en  outre  que  dans  quelques  cas  les  zones 
dites  endogènes  participent  à  la  dégénérescence  ;  en  tout  cas  les  zones 
exogènes  sont  constamment  prises,  et  cela  malgré  l'intégrité  des 
racines  postérieures. 

Les  zones  de  Lissauer  sont  généralement  intactes.  Les  collatérales 
réflexes  sont  moins  nombreuses  qu'à  l'état  normal,  et  le  réseau  des 
colonnes  de  Clarke  est  moins  dense. 

Dans  la  plupart  des  cas,  la  dégénérescence  des  cordons  latéraux 
a  son  point  de  départ  à  la  région  cervicale  :  c'est  là  qu'elle  est  le 
plus  accusée,  elle  diminue  ensuite  de  haut  en  bas  ;  variable  comme 
intensité  et  comme  étendue,  elle  envahit  les  faisceaux  pyramidaux 
croisés,  les  faisceaux  cérébelleux  directs,  le  faisceau  antéro-latéral  : 
elle  occupe  plus  rarement  le  faisceau  pyramidal  direct  et  le  faisceau 
fondamental  antérieur. 

Lichtheim  n'a  jamais  observé  d'altérations  des  nerfs  périphériques. 

D'après  Minnich,  Nonne  et  Johnson,  la  dégénérescence  et  les  sclé- 
roses des  cordons  delà  moelle  évoluent  au  voisinage  de  foyers  sclé- 
reux développés  eux-mêmes  autour  d'une  hémorragie  capillaire.  Les 
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hémorragies  sonl  quelquefois  assez  abondantes  pour  former  une 
cavité  médullaire  (Teischmïiller). 

Pour  d'autres  auteurs,  il  s'agit  d'une  sclérose  névrogliquo  primitive. 

Pour  d'autres  encore,  les  tibres  nerveuses  sonl  primitivement 
atteintes  (Dejerine  et  André-Thomas)  ;  en  efï'et,  en  certains  endroits 
l'altération  des  fibres  nerveuses  existe  seule,  sans  prolifération  du  tissu 
névroglique;à  leur  place  il  existe  des  lacunes  ;  ces  fibres  sont  dilatées, 
gonflées  :  elles  ne  sont  plus  représentées  que  par  des  débris  proto- 
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ig'.  371.  —  Anémie  pernicieuse.  Coupe  transversale  de  la  moelle  cervicale  au 
niveau  du  faisceau  pyramidal  croisé  et  du  faisceau  cérébelleux  direct.  Coloration 
par  le  picrocarmin  en  masse.  —  On  y  remarque  des  lacunes,  vides  ou  comblées  par 
du  protoplasnia  amorpiie,  mal  coloré,  des  j^aines  vides,  des  cylindra.xes  hyper- 
trophiés. La  névrof^lic  se  présente  sous  deu.x  formes  :  fibrillaire  en  bas  dans  la 
zone  du  faisceau  cérébelleux  direct;  cellulaire  en  haut  dans  la  zone  du  faisceau 
pyramidal  :  ce  sont  des  cellules  araignées  très  volumineuses,  très  bien  colorées, 
pourvues  de  riches  prolongen\ents  t[ui  séparent  les  fibres  nerveuses.  Même  cas 
que  dans  les  figures  3()S  à  370. 


plasmi(iues;  le  cylindraxe est  irrégulier,  recourbésur  lui-même,  volu- 
mineux. Lorsque  la  fibre  nerveuse  disparaît,  le  tissu  névroglique  se 
substitue  à  elle  (fig.  371).  La  dégénérescence  n'évolue  pas  suivant  la 
loi  de  la  dégénérescence  wallérienne. 

Le  pseudo-taljes  de  l'anémie  pernicieuse  a  donc  pour  substratum 
anatomique  des  dégénérescences  combinées  des  faisceaux  de  la 
moelle  :  pour  les  raisons  invoquées  plus  haut,  elles  ne  sonl  pas  en 
réalité  systématisées,  mais  on  peut  néanmoins  les  considérer  comme 
telles,  à  cause  de  leursymétrie  et  de  la  dégénérescence  primitive  des 
fibres. 

Par  comparaison  avec  les  lésions  médullaires  de  l'ergotisme,  delà 
pellagre  et  du  lathyrisme,  il  est  assez  logique  d'incriminer  un  agent 
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toxique  ou  infectieux,  et  d'envisager  l'anémie  et  les  dégénérescences 
médullaires  comme  deux  manifestations  morbides  reconnaissant  une 
même  cause,  mais  n'ayant  entre  elles  aucun  rapport  de  causalité:  la 
déglobulisation  du  sang  paraît,  en  effet,  étrangère  à  la  production 
des  lésions  de  la  moelle,  et  les  symptômes  nerveux  précèdent  parfois 
l'anémie. 

Les  caractères  particuliers  du  sang  des  malades  atteints  d'anémie  per- 
nicieuse et  les  autres  symptômes  de  cette  affection  rendent  le  diagnostic 
facile  :  ces  accidents  nerveux  peuvent  à  leur  tourêtre  un  élément  pré- 
cieux de  diagnostic,  leur  apparition  au  cours  ou  au  début  d'une  ané- 
mie grave  doit  faire  songer  immédiatement  à  l'anémie  pernicieuse. 

DIAGNOSTIC.  —  Les  scléroses  combinées  doivent  être  distinguées 
du  tabès,  de  la  sclérose  en  plaques,  de  la  paraplégie  syphilitique. 

1"  Tabès.  —  Le  tabès  se  distingue  des  scléroses  combinées  par  les 
troubles  oculaires  (signe  d'Argyll-Robertson),  la  topographie  radi- 
culaire  des  troubles  de  la  sensibilité,  les  troubles  trophiques,  la  plus 
grande  fréquence  des  troubles  sphinctériens.  Dans  le  tabès  com- 
biné, ou  ataxo-paraplégique,  il  y  a  association  de  phénomènes  para- 
lytiques ou  spasmodiques  avec  ceux  du  tabès.  Lorsque  la  sclérose 
des  faisceaux  pyramidaux  est  très  légère,  elle  ne  se  révèle  parfois 
que  par  le  phénomène  des  orteils  (Babinskij. 

•2°  Sclérose  en  plaques.  —  Le  diagnostic  de  la  sclérose  en  plaques 
et  de  la  sclérose  primitive  des  faisceaux  pyramidaux  est  parfois  extrê- 
mement délicat;  le  nystagmus  et  les  troubles  de  la  parole  devront 
être  recherchés  avec  soin  :  ce  seront  parfois  les  seuls  éléments  de 
diagnostic  qui  trancheront  en  faveur  de  la  sclérose  en  plaques. 

La  sclérose  primitive  des  faisceaux  pyramidaux  (Strûmpell,  Deje- 
rine  et  Sottas)  se  différencie  de  la  paraplégie  syphilitique  due  à  une 
sclérose  transverse  de  la  moelle  épinière  par  l'intégrité  complète  des 
sphincters.  La  marche  et  l'évolution  sont  en  outre  souvent  plus  lentes 
que  dans  les  cas  de  sclérose  transverse  d'origine  syphilitique.  (Pour 
la  forme  familiale,  voy.  Paraplégie  spasmodique  familiale.) 

TRAITEMENT.  —  11  ne  comporte  aucune  indication  spéciale. 

DÉGÉNÉRESCENCES   COMBINÉES    SUBAIG UËS . 

Dans  la  grande  majorité  des  cas,  les  scléroses  combinées  ont  une 
évolution  lente  et  chronique,  rarement  traversée  ou  terminée  par  des 
accidents  aigus.  L'allure  plus  rapide  delà  maladie  à  sa  phase  termi- 
nale est  un  des  principaux  caractères  de  cette  variété. 

Les  dégénérescences  combinées  subaiguës  ont  été  décrites  pour  la 
première  fois  par  Risien  I-lussell,  Hatten  et  Collier  en  1900,  à  l'aide 
de  9  observations,  dont  7  suivies  d'autopsie.  Elles  sont  un  peu  plus 
fréquentes  chez  la  femme  que  chez  l'homme,  et  surviennent  entre 
quarante  et  cinquante  ans. 


SCLEROSES  PRIMITIVI-S.  34— r)99 

ÉTIOLOGIE.  —  Dans  les  antécédents  on  trouve  inconstammenl  une 
anémie  remontant  à  plusieurs  mois;  deux  fois  les  premiers  symptômes 
se  sont  manifestes  après  la  grossesse  ;  deux  cas  ont  été  observés 
simultanément  dans  la  même  rue.  La  maladie  n'est  pas  héréditaire. 
On  a  encore  noté  diverses  maladies  infectieuses:  la  syphilis  (4  fois), 
l'alcoolisme,  oie 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  La  maladie  évolue  en  trois  périodes 
distinctes  :  une  première  de  paraplégie  spasmodique  légère,  une 
deuxième  de  paraplégie  spasmodique  très  prononcée,  une  troisième 
de  paraplégie  flasque;  c'est  une  marche  inverse  de  la  plupart  des 
paraplégies  et  en  particulier  de  la  paraplégie  syphilitique. 

Dans  les  cas  les  plus  aigus,  la  maladie  s'annonce  par  des  sym- 
ptômes généraux:  malaises,  fièvre,  vomissements.  Lorsque  l'anémie 
a  précédé  l'apparition  des  troubles  nerveux,  la  langueur,  la  faiblesse, 
les  palpitations,  une  fièvre  irrégulière,  sont  les  premiers  symptômes. 

Première  période.  —  Les  premiers  phénomènes  nerveux  sont  des 
sensations  subjectives  dans  les  membres  inférieurs:  engourdissements, 
fourmillements,  faiblesses,  sensations  de  froid  ou  de  raideur.  La 
marche  devient  difficile,  traînante  ;  elle  est  à  la  fois  spasmodique  et 
ataxique.  Les  réflexes  tendineux  sont  exagérés.  La  notion  déposition 
est  légèrement  altérée.  Les  troubles  sphinctériens  font  défaut. 
Aucun  symptôme  dans  le  domaine  des  nerfs  crâniens.  Les  membres 
supérieurs  sont  pris  après  les  membres  inférieurs  et  de  la  même  ma- 
nière; j)lus  tard  les  malades  éprouvent  de  la  difficulté  à  écrire. 

La  durée  de  cette  période  est  à  peu  près  la  moitié  ou  les  trois  quarts 
delà  durée  totale  de  la  maladie. 

Deuxième  période.  — •  La  transition  de  la  première  à  la  deuxième 
période  est  brusque  et  marcjuée  par  l'impossibilité  de  se  tenir  debout 
et  de  marcher,  par  les  altérations  profondes  de  la  sensibilité. 

Chez  plusieurs  malades,  c'est  dans  l'espace  d'une  nuit  que  s'est 
opérée  cette  aggravation.  Elle  est  principalement  due  à  la  perte  de  la 
notion  de  position  des  membres  et  non  à  leur  paralysie.  La  force 
musculaire  est  diminuée,  mais  elle  ne  disparaît  qu'à  la  troisième 
période,  et  même,  chez  deux  des  malades  des  auteurs  anglais,  elle  ne 
subit  aucun  aflaiblissement  juscfu'à  cette  époque. 

Les  muscles  sont  contractures,  les  réflexes  sont  exagérés  et  le 
clonus  du  pied  peut  être  provoqué.  Les  réactions  électriques  sont 
normales.  L'aneslhésie  se  développe  rapidement,  la  notion  de  position 
est  considérablement  altérée  ou  abolie  dans  les  membres  inférieurs. 
Les  mains  prennent  souvent  la  même  attitude  que  dans  les  mouve- 
ments alhétosil'oruies  des  tabéli(iues. 

L'anesthésie  de  la  peau  se  présente  au  début  avec  une  topogra- 
phie semblable  à  celle  des  névrites  périphériques;  plus  tard  elle 
devient  radiculaire.  Elle  remonte  dans  (juelques  cas  jusqu'à  la  limite 
supérieure  de  la  sixième  racine  cervicale.  Le  retard  des  excitations 
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douloureuses  est  considérable  el  peut  aller  jusqu'à  quinze  secondes. 

Les  territoires  innervés  par  les  i-acines  lombaires  inférieures  et  la 
première  racine  sacrée  sont  toujours  afïectés  avant  les  territoires 
innervés  par  les  lombaires  supérieures  et  les  sacrées  inférieures  ;  les 
territoires  des  racines  cervicales  inférieures  avant  les  thoraciques 
supérieures. 

Les  sensations  d'engourdissement  dans  la  partie  inférieure  du 
thorax  et  les  douleurs  fulgurantes  dans  les  membres  inférieurs  sont 
habituelles.  Les  douleurs  sous  le  rebord  des  fausses  côtes  sont  vio- 
lentes ;  elles  furent  quelquefois  accompagnées  d'une  éruption  d'herpès, 
ou  d'hémorragies  cutanées,  les  unes  et  les  autres  à  distribution  nette- 
ment radiculaire. 

Le  nerf  optique  reste  la  plupart  du  temps  intact,  les  réflexes  pupil- 
laires  sont  conservés.  Parfois  il  existe  un  léger  nystagmus;  dans 
deux  cas,  le  droit  externe  était  parésié;  une  légère  paralysie  faciale 
n'a  été  observée  qu'une  fois.  Une  fois  également  la  voix  était  altérée 
à  cause  d'un  certain  degré  d'ataxie  du  larynx.  Les  facultés  intellec- 
tuelles sont  respectées. 

Les  troubles  Irophiques  manquent.  Les  sphincters  sont  généra- 
lement épargnés,  ou  bien  il  ne  se  produit  qu'une  légère  incontinence. 
La  nutrition  se  maintient  à  cette  période,  dont  la  durée  est  courte, 
à  peu  près  le  sixième  de  la  durée  totale,  ce  qui  fait  environ  six 
semaines. 

Troisième  période.  —  C'est  dans  l'espace  de  quelques  jours  que  la 
])araplégie  devient  flasque  et  totale  ;  en  même  temps  l'anesthésie  est 
complète  et  les  réflexes  disparaissent.  Les  muscles  s'amaigrissent 
rapidement  et  perdent  leur  excitabilité  électrique.  Les  membres  infé- 
rieurs et  le  tronc  s'œdématient. 

Les  signes  généraux  réapparaissent  ;  ce  sont  des  malaises,  de 
l'anorexie,  de  l'aflaiblissement,  l'assoupissement,  l'asthénie,  puis  la 
fièvre. 

Aux  membres  supérieurs,  ce  sont  les  muscles  de  la  main  qui  so 
prennent  les  premiers,  puis  les  muscles  fléchisseurs,  les  radiaux,  etc. 
La  paralysie  peut  même  gagner  le  diaphragme  etlesintercostaux.  Les 
muscles  du  cou  et  les  muscles  sous-hyoïdiens  restent  indemnes. 
L'anesthésie  s'élève  segment  par  segment.  Elle  conserve  toujours 
une  topographie  radiculaire. 

L'incontinence  des  réservoirs  est  complète,  et  se  complique  de 
cystite,  de  pyélonéphrose. 

L'intelligence  se  prend  à  son  tour,  et  les  auteurs  mentionnent, 
parmi  les  troubles  mentaux,  le  puérilisme,  l'assoupissement,  le  déhre 
nocturne,  des  illusions  variées,  du  délire  maniaque,  des  attaques 
convulsives. 

Chez  quelques  malades,  tout  à  fait  à  la  fin  de  la  maladie,  les  pupilles 
sont  plus  petites  et  ne  réagissent  plus  sous  l'influence  de  la  cocaïne. 
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L'afleclion  évolue  ainsi  sans  rémission  dans  l'espace  tiesix  semaines 
et  même  moins  (trois  semaines)  pour  les  cas  les  plus  rapides  et 
cinq  mois  pour  les  cas  les  plus  courts.  La  durée  totale  de  la  maladie 
varie  de  trois  à  trente  mois  avec  une  moyenne  de  neuf  mois. 

La  mort  survient  du  fait  delà  cachexie,  delà  cystite,  des  escarres. 
La  fin  est  annoncée  par  des  syncopes  et  des  troubles  respiratoires. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  Lexamen  des  organes  est  en 
(juekpie  sorte  négatif,  à  part  une  légère  hypertrophie  du  foie  et  de 
la  rate. 

Le  cerveau,  le  cervelet  et  la  protubérance  peuvent  être  considérés 
comme  normaux. 

La  moelle  est  petite  et  l'arachnoïde  est  opaque.  Sur  une  section 
pratiquée  à  l'état  frais,  les  dégénérescences  ne  sont  pas  apparentes. 
Elles  ne  le  deviennent  qu'après  un  séjour  de  quelques  jours  dans  le 
liquide  de  Midler. 

Les  lésions  prédominent  au  niveau  des  sixième  et  septième 
segments  dorsaux.  La  substance  blanche  des  cordons  antéro-laléraux 
est  pres({ue  complètement  dégénérée,  sauf  au  voisinage  immédiat  de 
la  substance  grise;  les  fibres  endogènes  et  exogènes  sont  simultanément 
atteintes.  Les  cordons  postérieurs  peuvent  être  complètement  sclé- 
rosés, exception  faite  pour  les  fibres  qui  sont  en  contact  avec;  le  tiers 
moyen  de  la  corne  postérieure. 

Au-dessus  et  au-dessous  de  ce  niveau,  les  lésions  diminuent.  Elles 
sont  encore  disséminées  à  la  région  dorsale  supérieure. 

A  la  région  cervicale,  les  dégénérescences  tendent  à  se  systématiser 
dans  les  cordons  postérieurs  (le  faisceau  de  Goll  est  plus  malade 
(|ue  celui  de  Burdach),  dans  le  faisceau  cérébelleux  direct  et  le  fais- 
ceau de  (lowers,  les  faisceaux  j)yramidaux  direct  et  croisé. 

La  dégénérescence  du  faisceau  pyramidal  peut  être  suivie  jusqu'à 
la  mi-hauteur  de  la  protubérance,  et  celle  du  faisceau  cérébelleux 
direct  dans  son  trajet  bulbo-protubérantiel. 

A  la  région  loml»aire,  on  suit  la  dégénérescence  du  faiseau  pyrami- 
dal ;  les  cordons  postérieurs  sont  encore  malades.  A  la  région  sacrée, 
on  ne  voit  plus  guère  que  la  dégénéralion  du  faisceau  pyramidal. 

Dans  les  régions  lombaire  et  sacrée,  dans  la  région  dorsale,  on  voit 
des  dégénérescences  en  formes  de  taches,  au  niveau  de  la  partie  ven- 
tialedu  cordon  antéro-latéral  ;  la  moelle  est  comme  mouchetée. 

La  zone  de  Lissauer  est  presque  toujours  normale  ;  dans  quelques 
cas,  cependant,  elle  est  plus  pûle  (méthode  de  Weigertj.  Les  dégéné- 
rations paraissent  plus  accusées  par  la  méthode  de  Marchi  que  par 
la  méthode  de  W'eigerl. 

En  somme,  deux  ordresde  lésions  :  lésions  en  foyeret  dégénérations 
systématiques. 

Les  lésions  en  foyer  commencent  par  une  dilatation  des  gaines 
de  mvéline,  le  cvlindraxe  est  encore  intact.  A  un  (jcuxième  stade,  la 
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gaine  subit  la  dégénérescence  graisseuse  et  le  cylindraxe  disparaît. 
Ainsi  se  forme  une  petite  vacuole  qui,  en  s'unissant  aux  vacuoles  voi- 
sines, forme  des  espaces  vides  plus  considérables. 

Les  lésions  systématisées  se  comportent  histologiquement  ccunme 
les  dégénérescences  secondaires,  disparition  des  tubes  nerveux  avec 
sclérose  névroglique  secondaire. 

La  substance  grise  est  normale  ;  les  cellules  des  colonnes  de  Clarke 
sont  saines;  les  cellules  des  cornes  antérieures,  de  même  que  celles 
du  ganglion  rachidien,  sont  très  pigmentées.  Les  racines  antérieures 
et  postérieures  sont  normales.  Dans  un  cas  où  les  douleurs  s'étaient 
accompagnées  d'hémorragies  sous-cutanées  dans  le  domaine  de  la 
septième  racine  dorsale,  le  ganglion  rachidien  correspondant  con- 
tenait un  kyste,  et  beaucoup  de  cellules  étaient  atrophiées.  Les  nerfs 
périphériques  sont  normaux  ou  ne  présentent  que  des  altérations 
légères. 

Dans  les  muscles,  il  existe  des  fibres  atrophiées  à  côté  de  fibres 
saines.  Elles  ont  perdu  leur  strialion.  Il  n'existe  pas  trace  de  pro- 
cessus inflammatoire. 

Les  faisceaux  neuro-musculaires  contiennent  quelques  fibres 
musculaires  en  voie  de  dégénérescence  graisseuse  ;  la  plupart  des 
tubes  nerveux  sont  normaux,  quelques-uns  atrophiés. 

D'après  Risien  Russell,  Battenet  Collier,  les  lésions  médullaires  ne 
sont  pas  d'origine  vasculaire,  en  ce  sens  que  les  vaisseaux  ne  sont 
pas  obstrués  et  qu'on  n'y  découvre  pas  de  traces  d'inflammation. 
Mais,  comme  elles  prédominent  dans  les  régions  irriguées  par  le  réseau 
pie-mérien  (intégrité  de  la  substance  grise  et  de  la  substance  blanche 
avoisinante),  on  ne  peut  refuser  un  rôle  au  système  vasculaire  dans 
la  genèse  des  accidents,  d'autant  plus  que  ce  sont  les  fibres  les  plus 
voisines  des  vaisseaux  qui  sont  les  premières  malades.  C'est  donc  par 
l'intermédiaire  des  vaisseaux  que  se  produisent  les  dégénérescences 
combinées  subaiguës,  et  les  auteurs  précédents  incriminent  un  agent 
toxique  apporté  par  le  sang.  L'anémie  n'a  aucune  influence  patho- 
génétique, elle  n'est  elle-même  que  le  résultat  de  l'intoxication. 

DIAGNOSTIC.  —  Le  diagnostic  peut  olîrir  quelques  difficultés.  11 
est  surtout  délicat  avec  l'anémie  pernicieuse,  la  sclérose  en  plaques, 
les  paraplégies  en  général,  le  tabès  et  les  tumeurs  de  la  moelle.  La 
marche  si  particulière  de  la  maladie  et  l'ordre  d'apparition  des 
symptômes  rendront  le  plus  souvent  la  tâche  aisée. 

SCLÉROSES   COMBINÉES  DES    VIEILLARDS.  —  MOELLE  SÉNILE. 
PARAPLÉGIE   DES    VIEILLARDS. 

On  a  décrit  chez  les  vieillards  des  lésions  assez  dissemblables  et  qui 
ont  été  le  sujet  d'interprétations  diverses.  Plusieurs  auteurs,  frappés 
de  la  fréquence  de  l'artériosclérose    ou  de  l'athérome  cérébral  et  du 


SCLÉROSES  PRIMITIVES.  84—703 

rôle  pathogénique  qu'ils  jouent  dans  riiémiplégie  des  vieillards,  ont 
tenté  d'expliquer  les  paraplégies  séniles  [)ar  une  pathogénie  sem- 
blable, et  ont  incriminé  l'artériosclérose  médullaire.  Cette  opinion 
a  été  soutenue  par  Démange,  Hirsch,  Pic  et  Bonnamour.  Mais  en 
réalité,  dans  la  plupart  des  cas  publiés  comme  types  d'arlériosclé- 
rose  de  la  moelle,  la  dégénérescence  des  faisceaux  médullaires 
reconnaît  une  toute  autre  origine  et  elle  est  presque  toujours  secon- 
daire à  une  lésion  encéphalique. 

Dans  tous  les  cas  que  Pic  et  Bonnamour  ont  examinés  et  consi- 
dérés comme  des  types  d'artériosclérose  de  la  moelle,  Reverchon  a 
démontré  l'existence  de  lacimes  cérébrales. 

11  existe  malgré  tout  quelques  rares  observations  de  paraplégies 
dans  lesquelles  la  moelle  est  seule  intéressée;  les  lésions  observées 
ne  répondent  [)as  toutes  au  même  type  histologique  :  il  y  a  peut-être 
lieu  de  faire  intervenir  d'autres  facteurs  étiologiques  que  la  sénilité. 
En  tout  cas,  le  ramollissement  n'est  pas  la  lésion  habituelle  de  la 
paraplégie  des  vieillards;  on  rencontre  exceptionnellement  des  petits 
foyers  de  désintégration  dans  la  substance  grise. 

Dans  tous  les  cas  publiés,  il  s'agit  de  sclérose  ;  mais  il  faut  recon- 
naître que,  suivant  les  observations,  elle  est  assez  variable  dans  sa 
répartition,  comme  l'ont  démontré  Lejonne  et  Lhermitte,  et  Lher- 
mitte  dans  sa  thèse  (1907). 

Les  scléroses  médullaires,  mises  en  cause  dans  la  paraplégie  des 
vieillards,  peuvent  être  ramenées  à  trois  types:  1"  la  sclérose  périvas- 
culaire,  [ype  Démange,  qui  procède  parplacards  irréguliers,  distribués 
autour  des  vaisseaux  ;  elle  prédomine  dans  les  cordons  latéraux  et  le 
cordon  postérieur  de  la  région  lombaire,  la  substance  grise  est  elle- 
même  plus  transparente,  les  fibres  nerveuses  y  sont  raréfiées;  2"  la 
sclérose  marginale  Sander)  qui  débute  à  la  périphérie  de  la  moelle  au- 
dessous  de  lapie-raère  et  qui  rayonneensuileversle  centre  de  l'organe. 
Cette  sclérose  n'existe  pas  toujours  seule  :  on  la  rencontre  sur  des 
moelles  dont  les  faisceaux  pyramidaux  sont  dégénérés  du  fait  de 
lacunes  cérébrales,  ou  bien  encore  associée  à  des  lésions  de  sclérose 
combinée,  ou  même  de  méningo-myélile  chronique.  Elle  prédomine 
sur  les  faisceaux  antéro-latéraux.  C'est  à  tort  que  Sander  assimile 
les  altérations  hislologiques  de  la  sclérose  marginale  à  celles  de  la 
sclérose  en  plaques  (Lhermitte).  En  réalité,  c'est  une  lésion  banale  qui 
n'est  pas  le  privilège  de  la  sénilité  :  3"  la  sclérose  combinée  sénile,  carac- 
térisée par  une  dégénéralion  systémalique  des  faisceaux  pyramidaux 
croisés  et  des  cordons  postérieurs  ;  i)arfois  les  racines  seraient  malades 
et  rendraient  compte,  dans  une  certaine  mesure,  de  la  dégénération 
des  cordons  postérieurs.  La  prolifération  névroglique  n'est  pas  spé- 
cialement distribuée  à  la  périphérie  des  vaisseaux;  elle  est  plus 
irrégulière.  Dans  un  cas,  Lhermilte  a  observé  au  niveau  des  cor- 
dons   postérieurs    un    élat    criblé    et   vacuolaire  analogue   à   celui 
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((ue  Russel,  Batlen  et  Collier  ont  décril  dans  les  scléroses  combi- 
nées subaiguës.  Les  vacuoles  correspondent  à  des  gaines  de  myéline 
extrêmement  gonflées  et  déjà  en  voie  de  désintégration.  Beau- 
coup de  fibres  sont  atrophiées,  réduites  parfois  à  un  cylindraxe 
dénudé.  Dans  les  cordons  latéraux,  la  sclérose  s'étend  du  faisceau 
cérébelleux  direct  au  faisceau  pyramidal  croisé  ;  dans  les  cordons 
postérieurs,  les  lésions  sont  ditï'uses  et  la  sclérose  affecte  l'appa- 
rence d'un  sablier  dont  la  partie  la  plus  large  est  dirigée  en  arrière. 
Les  vaisseaux  sont  ordinairement  épaissis  et  sclérosés,  leur  paroi 
est  infiltrée  d'éléments  lymphocytiques,  mais  ils  sont  perméables 
(Lhermitte).  Les  méninges  peuvent  être  considérées  comme  indemnes. 

En  résumé,  on  ne  saurait  mettre  uniquement  en  cause  l'artério- 
sclérose dans  la  genèse  des  lésions  qui  ont  été  signalées  dans 
la  moelle  des  vieillards  ;  il  est  même  vraisemblable  qu'elle  joue  un 
rôle  assez  effacé.  Même  en  ce  qui  concerne  la  sclérose  périvasculaire, 
d'après  Lhermitte  elle  serait  due  pour  une  part  aux  altéralions  arté- 
rielles, pour  une  autre  à  une  cause  inconnue  qui  vient  s'ajouter  à 
la  première  ;  «  l'artériosclérose  est  un  fait  banal  chez  le  vieillard:  elle 
peut  exister  à  l'état  pur,  sans  qu'il  s'y  adjoigne  de  processus  de  sclé- 
rose spinale  ». 

La  sclérose  marginale,  comme  nous  le  faisions  remarquer  quelques 
lignes  plus  haut,  n'est  nullement  spécifique  de  la  moelle  sénile.  On 
l'observe  souvent  au  cours  de  divers  processus  pathologiques,  et 
elle  est  la  conséquence  d'une  inflammation  méningée  qui  se  propage 
aux  parties  les  plus  voisines  du  tissu  médullaire. 

Quant  aux  scléroses  combinées,  elles  ne  sont  pas  l'apanage  de  la 
vieillesse  :  celles  qui  ont  été  signalées  chez  les  vieillards  ne  diffèrent 
guère  de  certaines  formes  que  l'on  voit  chez  l'adulte.  Les  altérations 
des  éléments  nerveux  y  sont  très  comparables  à  celles  qui  ont  été 
décrites  dans  l'anémie  pernicieuse  et  dans  les  cachexies  (néphrite 
chronique,  alcoolisme  chronique,  cancer)  ;  on  y  constate  souvenl 
en  effet,  comme  dans  ces  affections,  la  présence  de  vacuoles  qui 
donnent  à  la  moelle,  dans  les  parties  atteintes,  un  aspect  criblé. 

Ces  scléroses  combinées  ne  sont  donc  pas  davantage  des  scléroses 
séniles  ;  la  dégénérescence  des  tubes  nerveux,  qui  est  encore  ici  la 
première  en  date,  est  très  vraisemblablement  d'origine  toxique  et, 
comme  telle,  indépendante  de  l'âge  du  malade.  A  la  rigueur,  pourrait- 
on  admettre  théoriquement  qu'elles  sont  favorisées  par  larlério- 
sclérose  médullaire  et  surtout  par  la  cachexie  qui,  elle,  se  rencontre 
habituellement  chez  les  vieillards.  On  sait  que  dans  les  cachexies  le 
cordon  postérieur  est  plus  vulnérable  que  les  autres,  surtout  à  la 
région  cervicale,  au  niveau  du  faisceau  de  Coll. 

D'autre  part,  et  nous  tenons  à  insister  sur  ce  fait,  dans  les  obser- 
vations décrites  comme  exemples  de  paraplégie  sénile  par  myélopa- 
thie,  il  en  est  plus  d'une  dans  lesquelles  des  lésions  cérébrales  sont 
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mentionnées;  les  troubles  intellectuels  sont  rangés  par  Lejonne  et 
Lhermitte  parmi  les  symptômes  de  la  période  avancée. 

En  somme,  si  on  élimine  du  groupe  des  paraplégies  myélopathiques 
des  vieillards  les  cas  dans  lesquels  les  altérations  cérébrales  conco- 
mitantes étaient  certaines,  ceux  dans  lesquels  un  facteur  banal  tel 
que  la  syphilis  —  et  nous  en  avons  observé  des  exemples  —  a  pu 
intervenir  comme  dans  les  paraplégies  de  l'adulte,  il  reste  bien  peu  de 
chose  au  compte  des  paraplégies  myélopathiques  des  vieillards  et 
par  conséquent  de  l'artériosclérose  ou  de  la  sénilité  de  la  moelle.  Et 
cela  d'autant  plus  que  l'état  des  artères  des  membres  inférieurs  a 
été,  jusqu'ici,  j)eut-être  trop  négligé  dans  ces  cas. 

Aussi  est-on  en  droit  d'hésiter  à  donner  une  description  clinique 
des  myélopalhies  des  vieillards  ;  il  faut  se  contenter  de  donner 
quelques  indications  générales  qui  s'adaptent  le  mieux  à  la  majorité 
des  faits.  Les  symptômes  n'ont  en  réalité  rien  de  très  net.  Nous  nous 
inspirerons  surtout  de  la  description  de  Lhermitte.  On  se  trouve 
ordinairement  en  présence  de  sujets  âgés  de  soixante  à  quatre-vingts 
ans,  chez  lesquels  on  a  souventbeaucoup  de  peine  à  remonter  au  début 
de  la  maladie,  en  raison  de  sa  lenteur  et  de  son  insidiosité.  Ces  vieil- 
lards se  plaignent  tout  d'abord  d'un  peu  de  gène  et  de  lourdeur  des 
membres  inférieurs,  accompagnées  assez  fréquemment  de  douleurs 
continues,  surtoutau  début.  Peu  à  peu  la  marche  se  moditie  et  prend 
un  aspectassez  spécial  Lejonne  et  Lhermitte).  «  Les  jambes  en  exten- 
sion, légèrement  écartées,  décrivent  à  chaque  temps  de  la  marche  un 
mouvement  de  circumduction  avec  élévation  du  bassin,  qui  rappelle 
la  démarche  des  canards.  Cette  démarche  est  due  à  la  paresse  des 
muscles  extenseurs,  dont  la  force  n'est  pas  assez  grande  pour  sup- 
porter le  tronc,  si  les  jambes  sont  fléchies.  » 

La  paralysie  est  ordinairement  distribuée  de  la  façon  suivante  : 
l'extension  de  la  jambe  sur  la  cuisse  est  plus  faible  que  la  flexion, 
les  mouvements  de  la  cuisse  sur  le  bassin  sont  difficilement  exécutés 
et  l'extension  du  pied  est  moins  touchée  que  la  flexion.  Les  membres 
supérieurs  sont  complètement  ou  presque  complètement  épargnés. 
Les  muscles  de  la  face  et  des  yeux  n'ont  rien.  Les  réflexes  tendineux 
sont  exagérés  :  le  réflexe  de  Babinski  peut  exister.  Lamyolrophie 
proprement  dite  ne  rentre  pas  dans  le  cadre  symptomati(|ue. 

La  parésie  du  début  devient  peu  à  peu  de  la  [paralysie  complète, 
elle  réduit  le  malade  à  l'impotence  et  l'oblige  à  se  confiner  au  lit.  En 
même  temps  que  l'élément  paralyti(|ue  augmente,  la  contracture 
apparaît  et  devient  généralement  intense;  suivant  les  cas,  elle  se  fait 
en  extension  ou  en  flexion.  Les  sphincters  se  prennent  à  leur  tour. 
Lorsque  la  maladie  a  atteint  ce  degré,  il  n'est  pas  rare  (jue  les 
troubles  intellectuelss'installent  et  le  gâtisme  précède  de  peu  l'heure 
fatale.  L'évolution  générale  est  malgré  tout  assez  lente,  et  c'est  après 
des  années  que  survient  ce  dénouement. 

ThaITÉ    de    MÙDECINE.  XWIV.     45 
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Crouzon  a  décrit  plusieurs  types  de  sclérose  combinée  chez  les 
vieillards  :  un  type  paréto-spasmodique,  un  type  ataxo-spasmodique 
et  un  type  ataxo-cérébello-spasrnodique  dans  lequel  il  y  a  association 
de  phénomènes  spasmodiques  avec  des  phénomènes  ataxiques  et 
cérébelleux.  Italo  Rossi  a  eu  l'occasion  de  pratiquer  l'autopsie  d'un 
des  malades  qui  avaient  servi  à  Crouzon  pour  édifier  ce  dernier  type.  Il 
n'existait  aucune  lésion  de  la  moelle,  mais  des  lésions  ditïuses  dans 
l'écorce  du  cervelet,  analoguesà  celles  qui  ont  été  décrites  dans  l'atro- 
phie lamellaire  du  cervelet  (André-Thomas).  Il  y  a  donc  lieu  de  faire 
des  réserves  sur  ces  cas. 

Les  paraplégies  myélopathiques  des  vieillards  ne  doivent  pas  être 
confondues  avec  les  paraplégies  cérébrales  et  les  paraplégies  myopa- 
Ihiques. 

La  première  catégorie  comprend  des  vieillards  qui  deviennent 
paraplégiques  soit  lentement  et  progressivement,  soit  à  la  suite 
d'ictus  successifs  suivis  d'hémiplégie  passagère.  Aprèschaque  ictus, 
la  faiblesse  des  membres  inférieurs  augmente,  la  marche  devient  plus 
difficile  et  mal  assurée,  la  progression  se  fait  à  petits  pas,  puis  elle 
devient  de  plus  en  plus  pénible  et  difficile  et  elle  aboutit,  après  des 
délais  variables,  à  l'impotence  absolue.  La  paraplégie  est  toujours 
spasmodique  et  s'accompagne  d'exagération  des  réflexes,  de  clonus 
du  pied  et  de  la  rotule;  le  signe  de  Babinski  est  habituel.  La  sensi- 
bilité est,  au  contraire,  respectée.  Quand  on  examine  attentivement 
ces  malades,  on  constate  que  la  motilité  des  membres  inférieurs 
n'est  pas  seule  affectée.  Sans  être  atteints  de  paralysie  complète,  les 
membres  supérieurs  sont  également  aiïaiblis,  les  mouvements  sont 
plus  lents  et  plus  hésitants,  l'écriture  est  moins  nette  et,  comme  aux 
membres  inférieurs,  les  réflexes  tendineux  sont  exagérés,  la  sensi- 
bilité est  normale.  L'équilibre  n'est  pas  tout  à  fait  intact,  le  corps  a 
perdude  sa  souplesse  et  le  malade  présente  souvent  un  aspect  soudé, 
il  se  déplace  tout  d'une  pièce.  La  face  est  elle-même  fréquemment 
parésiée,  la  mobilité  de  la  langue  est  moins  facile  et  moins  rapide,  la 
parole  est  fréquemment  embarrassée:  ce  sont  alors  desdysarthriques. 
Les  troubles  de  la  déglutition  ne  sont  pas  exceptionnels.  Au  début, 
la  paraplégie  des  membres  intérieurs  peut  être  prédominante,  la 
paralysie  des  membres  supérieurs  et  les  autres  troubles  ne  s'installent 
que  plus  tard  ;  mais,  encore  une  fois,  il  est  rare  que  leur  intégrité 
résiste  à  un  examen  attentif;  les  réflexes  tendineux  y  sont  exagères. 
Ces  malades  ne  sont  autres  que  des  pseudo-bulbaires,  leur  paraplégie 
est  due  à  des  petits  foyers  de  nécrose  disséminés  dans  le  cerveau  et 

la  protubérance. 

On  peut  encore  observer  chez  les  vieillards  des  paraplégies  myopa- 
thiques,  par  lésions  musculaires,  décrites  par  Vulpian,  Empis, 
Charcot,  et  qui  sont  du  même  ordre  que  lesamyotrophies  des  cachec- 
tiques décrites  plus  récemment  par  Klippel  et  Lhermitte.  Il  s'agit 
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de  malades  plus  âgés  (entre  soixante-quinze  et  quatre-vingts  ans)  et 
presque  exclusivement  des  femmes.  En  même  temps  que  l'an'aiblis- 
sement  progressif  des  membres  inférieurs,  on  constate  des  attitudes 
vicieuses  en  extension  ou  en  flexion.  Les  mouvements  actifs  sont  très 
limités  et  les  mouvements  passifs  le  sont  eux-mêmes  à  cause  des 
rétractions.  L'amyotrophie  est  constante  et  envahit  d'une  façon  diffuse 
les  membres  inférieurs,  avec  une  prédilection  marquée  pour  quelques 
groupes  musculaires,  tels  que  le  quadriceps  fémoral,  les  muscles  du 
mollet,  de  la  face  postérieure  de  la  cuisse.  La  consistance  des  muscles 
est  également  altérée  :  ils  donnent  à  la  palpation  la  sensation  de 
cordes  dures;  ils  sont  douloureux  à  la  tension  et  à  la  malaxation. 
Les  articulations  sont  intactes  et  il  n'existe  aucun  signe  de  lésion 
organique  du  système  nerveux. 

Après  une  période  d'alTaiblissement  progressif  pendant  laquelle  les 
malades  accusent  des  douleurs  dans  les  membres  inférieurs,  ils  sont 
obligés  de  s'aliter  :  c'est  alors  que  s'accusent  l'atropliie  musculaire 
et  les  rétractions. 

Le  pronostic  de  toutes  les  paraplégies  des  vieillards  est  sérieux:  il 
n'y  a  aucune  chance  de  guérison  ni  même  d'amélioration.  Le  traitement 
doit  s'adresser  bien  plus  à  l'état  général  qu'aux  accidents  nerveux. 

DÉGÉNÉRATIONS  ET   SCLÉROSES   COMBINÉES   DANS  DIVERSES 

MALADIES. 

Déjïénératioiis  chez  les  cachectiques.  —  La  dégénération 
des  cordons  postérieurs  est  relativement  fréquente  chez  les  individus 
qui  ont  succombé  à  une  maladie  cachectisante  et  prolongée.  Le  fait 
se  rencontre  plus  souvent  chez  les  sujets  âgés  que  chez  les  adultes. 
Les  cordons  postérieurs  ne  sont  pas  pris  indifféremment  sur  toute 
leur  étendue  ou  dans  un  point  quelconque  de  leur  trajet  :  seul  le  cor- 
don de  (joII  est  dégénéré  à  la  région  cervicale  et  quelquefois  aussi 
à  la  région  dorsale  supérieure.  La  dégénération  n'est  jamais  totale; 
le  microscope  ne  révèle  ordinairement  qu'une  légère  raréfaction  des 
fibres;  par  contre,  il  existe  une  sclérose  névroglique  assez  prononcée  ; 
les  gaines  de  myéline  se  colorent  moins  bien.  Les  corps  granuleux  font 
généralement  défaut. 

Ces  dégénérations  n'ont  aucune  expression  symplomatûjue. 
r^  Dégfénérations  dans  la  lèpre.  —  Dans  deux  cas  de  lèpre,  Jean- 
selme  et  Pierre  Marie  ont  décrit  des  lésions  des  cordons  postérieurs 
sur  toute  la  hauteur  de  la  moelle.  Les  cordons  de  Goll,  les  faisceaux 
en  virgule,  les  triangles  cornu-marginaux  seraient  plus  dégénérés 
que  les  autres  régions  des  cordons  postérieurs  ;  ces  lésions  coïncident 
avec  un  minimum  d'altérations  des  racines  postérieures  et  du  réticu- 
lum  des  colonnes  de  Clarke.  D'après  eux,  les  zones  endogènes  seraient 
plus  malades  que  les  zones  exogènes.  L'opinion  exprimée  par  ces 
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auteurs  n'est  pas  à  l'abri  de  toute  discussion,  pour  plusieurs  raisons  : 
d'abord  il  existe  une  dégénérescence  très  marquée  du  cordon  de  Goll 
à  la  réf^ion  cervicale,  et  on  sait  qu'à  ce  niveau  ce  cordon  ne  contient 
que  les  fibres  longues  des  racines  loinbo-sacrées. 

En  outre,  à  certains  niveaux  les  zones  radiculaires  moyennes  sont 
complètement  dégénérées,  et  il  existe  des  lésions  des  racines  posté- 
rieures, moins  prononcées  il  est  vrai  que  celles  des  cordons  posté- 
rieurs. Les  lésions  sont  donc  complexes,  et  l'interprélation  en  est 
délicate.  La  lèpre  est-elle  seule  en  cause?  N'y  a-t-il  pas  lieu  de  faire 
intervenir  la  cachexie  ou  une  syphilis  concomitante?  Il  serait  impor- 
tant, dans  des  cas  semblables,  de  pratiquer  un  examen  systématique 
de  la  moelle,  des  racines  et  des  ganglions  rachidiens. 

Dég-énératîons  dans  le  diabète  sucré.  —  La  moelle  des  dia- 
bétiques a  été  rarement  examinée  :  les  lésions  médullaires  n'ont 
été  signalées  que  jiar  W'illiamson,  par  Souques  et  Marinesco.  Dans 
l'observation  publiée  par  ces  derniers  auteurs,  les  cordons  postérieurs 
étaient  dégénérés  sur  toute  la  hauteur  :  à  la  région  lombaire  et  à  la 
région  dorsale  dans  une  zone  triangulaire,  séparée  par  quelques 
fibres  saines  de  la  commissure  postérieure  en  avant  et  de  la  périphérie 
en  arrière,  en  dedans  du  septum  médian  et  en  dehors  de  la  corne 
postérieure  ;  à  la  région  cervicale,  la  dégénérescence  occupait  deux 
zones  distinctes,  situées,  l'une  dans  le  cordon  de  Burdach,  l'autre 
dans  le  cordon  de  Goll.  Les  racines  postérieures  étaient  saines  et  les 
collatérales  rétlexes  n'avaient  pas  disparu.  Les  constatations  faites 
par  Williamson  sont  très  analogues. 

On  ne  saurait  expliquer  au  moyen  de  ces  lésions  la  disparition  du 
réflexe  rotulien  chez  les  diabétiques,  puisqu'elles  font  défaut  dans 
plus  d'un  cas  où  ce  réflexe  était  absent. 

Dég-énérations  dans  la  démence  précoce.  —  Klippel  et 
Lhermitte  ont  signalé  récemment  des  lésions  médullaires  dans  la 
démence  précoce.  Ces  lésions  sont  de  deux  ordres.  Dans  un  certain 
nombre  de  cas  elles  sont  caractérisées  par  l'alrophie  et  la  pigmen- 
tation des  cellules  des  cornes  antérieures  avec  état  granuleux  du 
protoplasma.  Dans  deux  cas  il  existait  une  dégénération  systéma- 
tisée des  cordons  de  la  moelle;  dans  l'un  de  ces  cas  elle  ne  dépassait 
pas  les  limites  des  cordons  postérieurs,  où  elle  alfectait  à  la  région 
lombaire  les  zones  radiculaires  moyennes,  à  la  région  dorsale  le 
cordon  de  Goll,  et  à  la  région  cervicale  la  partie  interne  de  ce  dernier. 
Les  racines  postérieures  de  la  région  lombaire  étaient  également 
dégénérées.  Dans  l'autre  cas,  la  dégénérescence  des  cordons  posté- 
rieurs était  plus  discrète,  mais  il  existait  en  outre  une  sclérose  légère 
des  cordons  latéraux,  qui  dépassait  les  limites  du  faisceau  pyramidal 
croisé.  Dans  ces  deux  cas,  les  lésions  étaient  restées  silencieuses,  ou 
du  moins  les  symptômes  s'étaient  perdus  dans  le  complexus  clinique 
de  la  démence  précoce. 
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Déjfcnérations  dans  la  maladie  de  Parkinson.  —  Nous  ne 
connaissons  encore  rien  de  Tanatomie  pathologicjue  de  la  maladie 
de  Parkinson  ;  on  a  incrimin(''  leur  à  tour  le  cerveau,  le  cervelet, 
le  mésencéphale,  le  cervelet,  le  bulbe  et  la  protubt'rance,  la  moelle 
épinière,  en  ne  se  basant,  il  est  vrai,  que  sur  des  lésions  inconstantes 
ou  môme  sur  de  simples  hypothèses. 

On  a  décrit  dans  la  moelle  des  altérations  de  la  sul>stance  grise  et 
en  particulier  de's  cellules  des  cornes  antérieures,  ou  bien  des  dégé- 
nérations des  cordons  latéraux  et  surtout  des  cordons  postérieurs. 
La  sclérose  du  cordon  de  Tloll  a  été  observée  plusieurs  fois  par  Koller, 
Rediich  qui  l'a  constatée  dans?  cas,  par  Alquier.  Xons-mêmes  l'avons 
trouvée  dans  3  cas.  On  ne  peut  cependant  avec  Rediich,  qui  insiste 
beaucoup  sur  l'importance  des  lésions  artérielles,  en  faire  le  substra- 
tum  anatomique  de  la  maladie,  car  il  s'agit  d'une  lésion  à  la  fois 
inconstante  et  banale,  que  Ion  rencontre  souvent  en  dehors  de  la 
maladie  de  Parkinson,  en  particulier  chez  les  cachectiques. 

Latliyrisme.  —  L'intoxication  par  les  gesses  appartenant  à  la 
famille  des  divers  lathvrus  satiriis,  cicera,  cli/menum)  produit  des 
accidents  paralytiques  qui  rappellent  tout  à  fait  le  tableau  clinique 
de  la  paraplégie  spasmodi(jue.  Les  ressemblances  avec  la  paralysie 
spinale  syphilili(jue  à  évolution  lente  sont  frappantes,  surtout  lorsque 
le  début  est  progressif.  En  môme  temps  que  la  paraplégie  et  la  con- 
tracture, il  existe  des  troubles  de  la  sensil)ilité  et  des  sphincters  d'in- 
tensité variable  :  les  malades  se  plaignent  également  de  sensation  de 
raideur,  de  douleurs  en  ceinture  avec  des  irradiations  diverses.  Les 
membres  supérieurs  sont  épargnés. 

Le  diagnostic  s'appuie  surtout  sur  la  principale  notion  étiologique 
et  sur  l'épidémicité,  en  dehors  desquelles  il  n'existe  aucun  élément  qui 
puisse  permettre  de  distinguer  ces  accidents  nerveux  des  paraplégies 
spasmodiques  d'origine  dillérente.  C'est  pourquoi  nous  n'avons  pas 
cru  devoir  insister  davantage  sur  la  symplomatologie.  On  ne  connaît 
pas  encore  la  nature  exacte  de  la  lésion  médullaire  chez  l'homme. 
Mirto  a  trouvé  une  dégénération  des  cordons  deGoll  et  des  faisceaux 
pyramidaux  chez  les  animaux  inloxiqui'-s  expérimentalement. 

Pellagre.  —  Les  lésions  médullaires  de  la  pellagre,  signalées  tout 
d'abord  par  Bouchard,  ont  été  étudiées  surtout  par  des  auteurs  étran- 
gers (Tuczek,  Tonnini,  Belmondo^. 

Elles  consistent  en  dégénérescences  localisées,  soit  dans  les 
cordons  postérieurs  seuls,  soit  dans  les  cordons  postérieurs  et  les 
cordons  latéraux,  ce  qui  est  le  cas  le  plus  fréquent.  Lorsque  les  cor- 
dons latéraux  sont  pris,  ils  le  sont  davantage  que  les  cordons  posté- 
rieurs. 

Dans  les  cordons  postérieurs,  c'est  surtout  la  zone  médiane  qui 
est  atteinte;  les  racines  postérieures  et  les  zones  radiculaires 
moyennes  sont  intactes.    Dans  les  cordons  latéraux,  les  faisceaux 
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pyramidaux  croisés  semblent  presque  exclusivement  atteints;  cepen- 
dant le  faisceau  intermédiaire  du  cordon  latéral  semble  participer 
également  à  la  lésion. 

Les  lésions  des  cordons  postérieurs  sont  plus  marquées  à  la  région 
cervicale  inférieure  et  à  la  région  dorsale  supérieure,  celles  des 
cordons  latéraux  à  la  région  dorsale  inférieure. 

Les  cellules  ganglionnaires  présentent  les  lésions  de  l'atrophie 
simple  ou  de  l'atrophie  pigmentaire  :  ces  altérations  sont  incons- 
tantes et  peu  étendues. 

Les  méninges  sont  généralement  épaissies  et  contiennent  par  en- 
droits du  tissu  osseux. 

Gaucher  et  Sergent  ont  constaté  dans  un  cas  ces  mêmes  dégéné- 
rations des  cordons  postérieurs  et  des  cordons  latéraux.  Les  racines 
étaient  intactes;  quelques  groupes  cellulaires  de  la  substance  grise, 
et  plus  particulièrement  les  cellules  delà  colonne  de  Clarke,  avaient 
subi  la  dégénérescence  granulo-graisseuse.  Ces  auteurs  ont  conclu: 
1°  que  la  sclérose  pellagreuse  frappe  les  régions  respectées  par  le 
tabès;  2°  que  la  myélite  pellagreuse  est  d'origine  endogène,  comme  le 
prouve  l'intégrité  des  racines  postérieures. 

Cette  opinion  avait  déjà  été  émise  par  Pierre  Marie.  Cet  auteur 
oppose  les  lésions  du  labes  à  celles  de  la  pellagre  :  tandis  que  dans  la 
moelle  tabétique  on  constate  l'altération  de  la  zone  cornu-radiculaire 
et  de  la  zone  de  Lissauer,  l'intégrité  de  la  zone  cornu-commissurale 
et  de  la  zone  postérieure  interne,  dans  la  moelle  pellagreuse  la  zone 
cornu-radiculaire  et  la  zone  de  Lissauer  sont  intactes,  la  zone  cornu- 
commissurale  et  la  zone  postérieure  sont  très  altérées. 

En  outre,  le  réseaudescolonnesdeClarke,quidisparaîtdans  letabes, 
est  conservé  dans  la  pellagre.  Pour  expliquer  la  dégénération  du  cor- 
don de  Goll,  Pierre  IMarie  pense  que  ce  faisceau  renferme,  à  côté 
des  fibres  venues  des  racines  postérieures,  un  groupe  de  fibres  origi- 
naires de  la  substance  grise  médullaire. 

On  ne  peut  nier  en  effet  qu'il  y  ait  de  grandes  dissemblances  entre 
la  moelle  pellagreuse  et  la  moelle  tabétique  ;  mais  dans  la  moelle 
pellagreuse  les  lésions  des  cordons  postérieurs  sont  trop  intenses  et 
trop  étendues  pour  que  l'on  puisse  admettre  que  les  fibres  endogènes 
sont  seules  prises.  En  réalité,  les  fibres  exogènes  et  les  fibres  endo- 
gènes sont  malades  :  ainsi,  par  exemple,  le  faisceau  de  Goll  est 
dégénéré,  et  il  est  définitivement  démontré  par  l'étude  des  dégénéra- 
tions secondaires  que  ce  faisceau  ne  contient  que  des  fibres  d'origine 
exogène  (Dejerine  et  Sottas).  D'ailleurs,  Pierre  Marie  qui,  pour  soute- 
nir son  opinion,  s'est  appuyé  sur  les  observations  de  Tuczek,  Tonnini, 
Belmondo,  admet  que  dans  certains  cas  on  peut  voir  des  lésions 
d'origine  exogène  s'ajouter  aux  lésions  d'origine  endogène  ;  nous 
pensons  au  contraire  que  c'est  là  une  règle  générale,  mais  que,  sui- 
vant les  cas,  ces  deux  systèmes  de  fibres  sont  plus  ou  moins  atteints. 
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Les  symptômes  sont  ceux  de  la  paraplégie  spasmoJique  :  exagéra- 
tion des  réflexes,  contracture,  clonus  du  pied.  Les  troubles  de  la 
sensibilité  et  l'atrophie  musculaire  font  défaut. 

Aux  membres  supérieurs,  les  phénomènes  ataxiques  remportent 
souvent  sur  les  phénomènes  spasmodiques,  ce  qui  n"a  rien  de  sur- 
prenant en   présence  de  la  topographie  des  lésions. 

Les  troubles  oculaires  du  tabès,  et  en  particulier  le  signe  d'ArgylI- 
Robertson,  ne  font  pas  partie  de  la  symptomalologie.  Par  la  disposi- 
tion des  altérations  anatomiques  et  par  leur  symptomatologie,  les 
lésions  médullaires  observées  dans  la  pellagre  méritent  bien  d'être 
rangées  parmi  les  scléroses  combinées. 

Krg-otîsme.  —  Au  cours  d'une  épidémie  d'ergotisme  observée  en 
1S79  à  Frankenberg,  Tuczek  a  eu  l'occasion  d'étudier  dix-sept  indi- 
vidus présentant  des  symptômes  qui  indiquent  une  lésion  des  cordons 
postérieurs  et  ressemblent  d'assez  près  à  ceux  du  tabès  :  dans  quatre 
cas  il  put  vérifier  le  diagnostic  par  l'autopsie. 

La  plupart  des  malades  étaient  des  adultes;  cependant  quelques 
enfants  au-dessous  de  quinze  ans  ont  été  atteints  ;  presque  tous 
avaient  des  désordres  psychiques,  manie,  mélancolie,  stupeur,  et 
étaient  sujets  à  des  attaques  d'épilepsie  :  ce  sont  là  les  manifestations 
habituelles  de  l'intoxication  par  l'ergot  de  seigle. 

Lessymptômes  pseudo-tabéliques  sont  caractérisés  par  de  l'ataxie, 
des  paresthésies,  de  l'analgésie,  du  signe  de  Komberg,  des  douleurs 
rappelant  les  douleurs  fulgurantes  ou  les  douleurs  en  ceinture  du 
tabès  et  l'aliolition  du  phénomène  du  genou;  mais  les  troubles  ocu- 
laires font  défaut,  et  ceux  des  réservoirs  (vessie  et  rectum  sont  très 
rares,  de  sorte  que  le  diagnostic  avec  le  tabès  est  le  plus  souvent 
facile. 

La  tendance  à  l'amélioration,  signalée  par  Tuczek,  est  peu  pro- 
noncée; lorsque  la  mort  ne  survient  pas,  l'abolition  des  rétlexes  et 
même  les  crises  épileptiques  persistent  plusieurs  années  après 
l'intoxication;  il  est  à  remarciuer,  en  outre,  (jue  les  symptômes  ne 
font  leur  apparition  que  plusieurs  semaines  ou  plusieurs  mois  après 
la  cessation  de  l'intoxication. 

Les  lésions  se  cantonnent  dans  la  moelle  au  niveau  des  cordons 
postérieurs,  mais  principalement  dans  les  cordons  de  Burdach,  dans 
une  région  correspondant  â  peu  près  à  la  zone  de  pénétration  des 
racines  postérieures  ;  les  cordons  de  (ioll  sont  au  contraire  épar- 
gnés. 

Les  racines  postérieures  ne  sont  jamais  malades.  Malgré  cela,  ces 
lésions  sont  dans  une  certaine  mesure  comparables  aux  dégénéra- 
tions d'origine  exogène;  outre  l'intégrité  des  racines  postérieures  et 
du  cordon  de  GoU  qui  les  distingue  nettement  des  lésions  du  tabès, 
elles  s'en  éloignent  encore  par  leur  évolution  plus  rapide  et  la  plus 
grande  (pianlité  de  corps  granuleux. 
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MALADIES  llÉHÉUIiAIKES   ET   FAMILIALES 

MALADIE   DE  FRIEDREICH 

SYNONYMIE.  —  Sclérose  des  cordons  postérieurs  (Friedreich)  ; 
ataxie  héréditaire  (Eisenaiann,  Friedreich)  ;  ataxie  familiale  (Féré)  ; 
alaxie  génésique  (Ewerett-Smith). 

HISTORIQUE.  — C'esten  1801,  au  CongrèsdeSpire,  que  Friedreich 
communiqua  les  premières  observations  d'une  l'orme  d'incoordina- 
tion motrice,  très  comparable  à  celle  observéequelques  années  aupa- 
ravant par  Duchenne  de  (Boulogne)  chez  les  malades  qui  lui  servirent 
à  ériger  comme  une  entité  morbide  l'ataxie  locomotrice  progressive. 
Friedreich  la  considéra  tout  d'abord  comme  une  variété  de  l'ataxie 
locomotrice  progressive,  mais  deux  ans  plus  lard,  à  l'occasion  de 
trois  autopsies  dont  les  résultais  concordaient  entre  eux,  et  dont  la 
lésion  constante  était  la  dégénérescence  atrophique  des  cordons 
postérieurs,  Friedreich  affirma  qu'il  s'agissait  d'une  maladie  nou- 
velle. Entre  autres  particularités,  celte  maladie  se  développait  de 
préférence  à  l'époque  de  la  puberté  et  sous  l'influence  d'une  prédis- 
position héréditaire,  frappant  plusieurs  membresde  la  même  famille: 
si  elle  ressemblait  à  la  maladie  de  Duchenne  par  l'incoordination 
motrice,  elle  en  difîérail  par  la  participation  des  organes  de  la  parole, 
les  déviations  de  la  colonne  vertébrale,  les  sensations  vertigineuses, 
le  nystagmus  ;  la  sensibilité  générale  et  les  sensibilités  spéciales,  les 
fonctions  cérébrales,  les  sphincters  étaient  ordinairement  respectés. 

La  séparation  des  deux  types  cliniques  ne  fut  pas  tout  d'aliord 
acceptée  (Erb,  Jaccoud),  et  la  maladie  décrite  par  Friedreich  ne  fut 
reconnue  comme  une  entité  morbide  qu'après  ses  mémoires  de  187<) 
et  1877  dans  lesquels  il  rapportait  six  nouvelles  observations,  avec 
uneautopsie  pratiquée  par  Schultze.  Il  désigna  alors  cette  alï'ection, 
après  Eisenmann,  sous  le  nom  d'alaxie  héréditaire. 

A  partir  de  cette  date,  les  observations  se  multiplièrent  ;  ce  furent 
celles  de  Carpenter,  de  Kellog,  Dreschfeld,  Gowers  en  Angleterre  : 
de  Kahler  et  Pick,  Schmid,  Schultze,  Mœbius,  Leubuscher  en 
Allemagne  ;  de  Rûtimeyer  en  Suisse  ;  de  Blanchi  et  de  Seppili  en 
Italie.  Cependant  il  subsistait  encore  des  doutes  en  Angleterre,  où  la 
maladie  de  Friedreich  était  toujours  tenue  comme  une  forme  de 
l'ataxie  locomotrice  :  mais  c'est  en  France  que  l'identité  de  l'ataxie 
héréditaire  fut  le  plus  longtemps  discutée  :  la  littérature  française 
était  pourtant  en  possession  de  quelques  observations  absolument 
comparables  à  celles  de  Friedreich  et  fournies  par  des  contemporains 
de  Friedreich. 

Lorsque  la  sclérose  en  plaques  fut  décrite  pour  la  première  fois 
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en  181)8,  par  Charcol  et  \'ulpian,  l'altenlion  iïil  de  nouveau  attirée 
sur  les  malades  observés  par  Friedreich,  qui  présentaient,  il  est  vrai, 
de  grandes  analogies  avec  les  sujets  atteints  d'ataxie  locomotrice 
progressive  ou  de  sclérose  multiloculaire  ;  c'est  pourquoi,  en  France, 
l'ataxie  héréditaire  fut  envisagée  primitivement  comme  une  associa- 
lion  de  deux  maladies  :  la  maladie  de  Duchenne  et  la  sclérose  en 
plaques.  En  1883,  à  propos  d'une  observation  suivie  d'autopsie,  qui 
n'est  plus  reconnue  actuellement  comme  un  cas  de  maladie  de 
Friedr'eich,  Brousse  transforma  le  nom  Galaxie  héréditaire  en  celui 
de  maladie  de  Friedreich,  tandis  (jue  presque  simultanément,  et  se 
basant  sur  un  de  ses  principaux  caractères,  Féré  l'appelait  alaxie 
familiale.  Ce  n'est  qu'en  lH8i  que  la  maladie  de  Friedreich  fut  défi- 
nitivement envisagée  comme  une  maladie  spéciale  par  Charcol,  qui  la 
sépara  à  la  fois  et  de  l'ataxie  locomotrice  et  de  la  sclérose  en  plaques. 

L'observation  de  Charcol  fut  suivie  de  celles  de  JotVroy,  Hlocq, 
Cilles  de  la  Tourelle,  Huet,  Soca,  Surmont,  Ladame. 

De  nouvelles  autopsies  Œwerett-Smith,  Newton  Pitt,  Riiti- 
meyer)  confirmèrent  les  localisations  médullaires  annoncées  tout 
d'abord  par  Friedreich  et  Schullze  ;  puis  vinrent  les  autopsies  pra- 
tiquées en  France  (LetuUe  et  N'aquez,  Hlocq  et  Marinesco,  Auscher), 
et  c'est  alors  que  la  nature  anatomique  du  processus  morbide  fut 
mise  en  discussion.  Il  existe  aujourd'hui  un  assez  grand  nombre 
d'observations  suivies  d'autopsie. 

Parmi  les  nombreuses  observations  publiées  comme  maladies  de 
Friedreich,  il  en  est  quelques-unes  qui  vraisemblablement  ne  s'y  rap- 
portent pas  :  Pierre  Marie  a  attiré  lallention  sur  quelques  observa- 
tions, celles  de  Sanger  Brown  enlre  autres,  qui  possèdent  quelques- 
uns  des  caractères  de  l'ataxie  familiale,  tels  lorigine  héréditaire  ou 
familiale,  lincoordination  et  les  troubles  de  la  parole,  mais  en 
ditTèrent  aussi  par  d'auti-es.  l'exagération  des  rétlexes  tendineux  par 
exemple.  Il  les  a  séparées  de  la  maladie  de  Friedreich  et  les  a 
groupées  sous  le  nom  d'hérédo-alaxie  céréhelleuse.  atYeclion  sur  la 
nature  de  laquelle  nous  reviendrons  plus  loin.  Des  observations 
semblables  à  celles  de  Sanger  Brown  ont  été  recueillies  par  Brissaud, 
Londe  :  ce  dernier  auteur  en  a  fait  le  sujet  dune  thèse  dans  laquelle 
sont  juxtaposés  des  faits  un  peu  disparates  :  il  admet  en  outre 
qu'entre  la  maladie  de  Friedreich  et  lluM-édo-ataxie  cérébelleuse 
il  existe  des  termes  de  transition. 

ÉTIOLOGIE.  —  La  notion  éliologique  la  mieux  établie  est  que  plu- 
sieurs membres  de  la  même  famille  sont  atteints,  —  mais  le  fait 
n'est  pas  absolument  constant  (Ribel  ,  —  d'où  le  nom  d'alaxie 
familiale  qui  a  été  donné  à  cette  alïection,  dénomination  préfé- 
rable à  celle  d'ataxie  héréditaire,  car  si  l'hérédité  nerveuse  ne  fait 
jamais  défaut,  l'hérédité  similaire  est  plus  rare  :  l'individu,  étant 
atteint  à  un  Age  relativemenlpeu  avancé,  est.  en  elVel,  le  plus  souveni 
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inaple  à  la  reproJuclion.   Lhérrclilé  similaire  a  élé  cependant  si- 
tnialée  (Rûlimeyer  s 

Chez  les  ascendants  on  trouve  une  tare  nerveuse,  souvent  lalcoo- 
lisme  ;  par  contre,  la  maladie  de  Friedreich  ne  semble  pas  devoir 
compter  parmi  les  mélaits  de  la  syphilis  héréditaire.  Dans  un  des  cas 
de  Philippe  cl  Oberlhiir,  le  sujet  était  atteint  de  syphilis  acquise. 

C'est  au  momenlde  la  puberté  que  se  développent  les  premiers  sym- 
ptômes, mais,  comme  le  début  est  lent  et  insidieux,  il  est  logique  d'ad- 
mettre que  la  maladie  fait,  en  réalité,  son  apparition  quelques  années 
auparavant.  En  efl'et,  avant  d'en  arrivera  lancer  les  jambes  et  à  titu- 
ber, le  malade  a  manifesté  un  peu  d'hésitation  ou  d'incertitude  dans  la 
marche,  quelque  maladresse:  il  est  tombé  plusieurs  fois  sans  raison 
appréciable,  la  fatigue  survenait  plus  rapidement.  Ce  nesl  que  vers 
l'âge  de  quatorze  ou  seize  ans  que  les  symptômes  sont  suffisam- 
ment accusés  pour  mettre  sur  la  voie  du  diagnostic.  Dans  quelques 
cas  ils  ne  se  sont  manifestés  que  dedix-huil  à  vingt-cinq  ans  (Dresch- 
feld,  Auscher,  Gowers,  Bonnus,  Philippe  et  Oberthiir). 

Friedreich  mettait  plus  particulièrement  en  cause  le  sexe  féminin, 
mais,  dans  les  observations  publiées  depuis,  le  sexe  masculin  compte 
pour  une  plus  large  part. 

La  plupart  des  auteurs  n'attachent  pas  une  grandeimportance  aux 
causes  occasionnelles  :  cependant  un  traumatisme,  une  maladie 
infectieuse,  une  fièvre  éruptive  ont,  chez  plusieurs  malades,  précédé 
de  quelques  semaines  ou  de  quelques  mois  l'apparition  des  premiers 
symptômes  :  ou  bien,  la  maladie  une  fois  constituée,  les  mêmes 
causes  ont  été  suivies  d'aggravations  rapides. 

SYMPTOMA.TOLOGIE.  —  Les  premiers  signes  qui  éveillent  l'atten- 
tion des  parents  sont  :  lafail>lessedes  membres  inférieurs,  la  titubation 
et  l'incoordination  ;  lataxie  envahit  successivement  les  membres 
inférieurs,  le  tronc,  les  membres  supérieurs,  les  muscle-5  des  organes 
de  la  parole  et  les  globes  oculaires.  La  sensibilité,  les  organes  des 
sens,  les  sphincters  restent  le  plus  souvent  intacts.  Les  déformations 
de  la  colonne  vertébrale  et  des  pieds  sont  des  symptômes  des  plus 
fréquents,  sinon  constants. 

Troubles  de  la  motilité.  —  Troubles  de  la  station  et  de  la 
marche.  —  Ils  apparaissent  les  premiers  :  ils  doivent  être  attribués  à  la 
faiblesse  des  membres  inférieurs  et  à  un  défaut  d'équilibre.  En  effet, 
les  jambes  fléchissent  brusquement  et  il  se  produit  un  véritable  etTon- 
drement  sur  le  sol  ;  ou  l)ien  la  tête  et  le  tronc  sont  le  siège  d'oscilla- 
tions, soit  antéro-postérieures,  soit  latérales,  qui  rendent  le  malade 
aljsolument  incapable  de  rester  en  place,  même  les  pieds  écartés. 
Pour  conserver  l'équilibre,  continuellement  rompu  par  ces  change- 
ments incessants  d'orientation  de  la  ligne  de  gravité,  les  pieds  se 
déplacent  soit  de  côté,  soit  en  avant,  soit  en  arrière  ;  c'est  à  cette 
instabilité  que  Friedreich  a  donné  le  nom  d'alaxie  slalique.  Peu  à 
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peu,  malgré  ses  efl'orls  et  les  mouvements  compensateurs,  par  les- 
quels il  essaye  de  i-emédier  à  ces  désordres  de  l'équilibre,  le  malade 
devient  impuissant  à  éviter  une  chute. 

L'incoordination  des  membres  intérieurs  présente  plus  d'une  ana- 
logie avec  celle  del'ataxie  locomotrice:  pendant  la  marche,  les  jambes 
sont  levées  maladroitement  trop  en  dehors  ou  trop  en  dedans,  elles 
s'entre-croisent  et  retombent  en  frappant  le  sol  du  talon  ou  même  de 
la  pointe  du  pied,  si  les  pieds  sont  déjà  déformés.  Les  bras  sont 
écartés  du  tronc,  la  tête  penchée  en  avant,  les  yeux  dirigés  vers  le 
sol  ;  au  lieu  de  marcher  suivant  une  ligne  droite,  le  malade  festonne, 
il  décrit  des  zigzags.  C'est  une  incoordination  générale  des  membres 
supérieurs  et  inférieurs,  de  la  tète  et  du  tronc,  rappelant  à  la  fois  et 
l'incoordination  de  la  maladie  de  Duchenne  et  la  litubation  céré- 
belleuse (démarche  tabéto-cérébelleuse  de  Gharcot).  Lorsque  les 
désordres  de  l'équilibre  et  de  la  marche  sont  à  leur  acmé,  ils  sont 
assez  caractéristiques.  Les  pieds  sont  écartés,  la  base  de  susten- 
tation élargie  :  chaque  |)ied  n'est  levé  qu'après  plusieurs  hésitations, 
mais  avec  brusquerie  :  au  lieu  de  se  porter  directement  en  avant,  il 
dévie  et  se  porte  trop  en  dedans  ou  trop  en  dehors,  les  jambes  sont 
lancées  et  retombent  avec  violence,  le  corps  s'incline  de  côté  et 
d'autre,  les  jaml»es  s'embarrassent.  La  tète  oscille  irrégulièrement  ; 
par  intervalles,  le  corps  est  projeté  vigoureusement  en  avant  :  à  l'arrêt, 
il  tombe  à  la  renverse;  c'est  tout  à  la  fois  une  perte  de  la  mesure,  de 
la  cadence,  du  rytlime  de  tous  les  mouvements  des  membres  et  du 
tronc.  Lorsque  les  accidents  ont  atteint  ce  degré,  le  malade  est  inca- 
pable démarcher  seul,  et  il  ne  peut  plus  se  tenir  debout  ou  progresser 
sans  avoir  recours  à  un  aide  ou  un  soutien.  D'après  la  description  de 
Friedreich,  la  suppression  du  contrôle  de  la  vue  serait  sans  influence 
sur  l'équilibration  :  mais,  depuis,  le  signe  de  Romberg  a  été  maintes 
fois  observé. 

Lorsque  le  malade  est  assis  sur  son  lit,  et  (|ue  la  lèle  est  libre,  ne 
reposant  sur  rien,  elle  n'est  jamais  immobile,  seporte  soitde  côté,  soit 
dans  le  sensantéro-postérieur,  mais  tousces  mouvements  d'e.vlension, 
de  flexion,  d'inclinaison  se  combinent  entre  eux  elsont  exécutés  avec 
une  extrême  lenteur,  ils  constituent  le  balancement  de  la  tète  ;  de 
même,  dans  la  station  debout,  le  balancement  se  généralise  au  corps 
tout  entier.  Ces  mouvements  s'associent  à  des  variations  semblables 
du  côté  de  la  mimique,  de  sorte  que  le  malade  oiVre  un  aspect  étrange 
qui  tient  à  la  fois  de  la  niaiserie  et  de  l'étonnement. 

Ataxie.  —  L'ataxie  des  membres  inférieurs  doit  être  également 
étudiée  dans  le  décubitus,  dans  les  mouvements  isolés  des  membres. 
L'incoordination  y  est  très  comparable  à  celle  de  la  maladie  de  Du- 
chenne. Elle  en  diffère  par  la  plus  grande  lenteur  des  mouvements  et 
la  moins  grande  fré([uence  des  déviations  brusques  loin  du  but.  Le 
pied  est  incapable  d'atteindre  un  but  sans  décrire  des  oscillations 
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d'amplitude  variée  ;  de  même  il  ne  peut  se  maintenir  immobile  dans 
une  attitude  quelconque  sans  appui. 

L'ataxie  des  membres  supérieurs  revèl  une  forme  assez  spéciale, 
et  même  caractéristique,  quand  elle  existe  dans  toute  sa  pureté.  Pour 
saisir  un  objet,  la  main  se  porte  tout  d'abord  au-dessus  de  lui,  puis 
elle  s'abaisse  en  décrivant  une  série  d'oscilhitions  lentes  et  circulaires 
qui  diminuent  d'amplitude,  au  fur  et  à  mesure  qu'elle  s'approche 
du  but:  elle  semble  parcourir  les  spirales  successives  d'un  laby- 
rinthe dont  l'objet  serait  au  centre;  enfin  elle  s'abat  brusquement 
et  les  doigts,  jusque-là  dans  l'extension,  se  fléchissent  et  étreignent 
maladroitement  l'objet.  Suivant  l'expression  classique,  la  main  plane 
(Marius  Carré)  et  s'abat  comme  un  oiseau  de  proie  (Charcotj.  Avant 
d'atteindre  ce  degré,  l'ataxie  ne  se  manifeste  tout  d'abord  que  par 
une  certaine  maladresse  dans  l'exécution  des  mouvements  com- 
pliqués, tels  que  l'acte  de  boutonner  les  vêtements,  enfiler  une 
aiguille,  ramasser  une  épingle.  L'incoordination  se  traduit  donc, 
comme  dans  la  maladie  de  Duchenne,  par  de  la  maladresse,  des 
hésilations,  un  défaut  de  mesure,  mais  les  mouvements  sont  moins 
brusques.  Exceptionnellement,  l'ataxie  des  membres  supérieurs 
simule   le    tremblement    intentionnel    de    la   sclérose   en    plaques. 

L'écriture  est  altérée,  les  caractères  sont  tremblés,  inégaux,  les 
lettres  inégalement  espacées,  les  lignes  très  irrégulières;  l'écriture 
devient  cependant  très  rarement  impossible. 

Il  est  dérègle  que  l'ataxie  des  membres  supérieurs  ne  s'installe  que 
plusieurs  mois  ou  même  plusieursannées  aprèsl'ataxie  des  membres 
inférieurs.  Chez  les  malades  observés  par  Friedreich,  l'occlusion  des 
yeux  n'augmenterait  pas  l'ataxie,  mais  c'est  un  signe  inconstant. 

La  force  musculaire  n'est  pas  absolument  intacte;  l'ataxie  se  com- 
plique d'un  certain  degré  de  paralysie  musculaire  :  la  contraction 
musculaire  est  plus  lente  et  plus  difficile,  comme  si  la  volonté  était  en 
partie  entravée,  et  peut-être  cet  état  parétique  pourrait-il  expliquer 
la  violence  moindre  de  l'incoordination  de  l'ataxique  familial  (^Ribel). 
Jamais  cependant  il  n'existe  de  paralysie  totale  des  membres. 

Enfin,  dans  un  grand  nombre  de  cas  (les  deux  tiers,  d'après  Soca), 
le  repos  est  interrompu  par  des  mouvements  involontaires,  mouve- 
ments de  totalité  de  la  tête  et  du  cou,  mouvements  de  salutation,  des 
mouvements  brusques  de  la  face  rappelant  ceux  des  tics  convulsifs 
(secousses  des  ailes  du  nez  et  des  lèvres,  grimaces,  battements  des 
paupières),  ce  que  Soca  appeWe  ni/slagmiis  de  la  face:  ils  apparaissent 
plus  volontiers  à  l'occasion  des  mouvements  volontaires,  ou  sous  le 
coup  d'une  émotion,  plus  rarement  après  la  répétition  d'efforts  volon- 
taires. Du  côté  des  membres,  ce  sont  parfois  des  mouvements 
athétoïdes  des  doigts  (ChaulTard)  ou  même  des  mouvements  cho- 
réiques,  gesticulatoires  ;  aux  membres  inférieurs,  la  flexion  ou 
l'extension  brusque  des  orteils. 
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L'ensemble  de  ces  mouvements  involontaires  donne  au  malade 
l'expression  d'inquiétude,  de  besoin  de  mobilité  queCliarcota  appelé 
instabilité  choréiforme. 

La  langue  est  de  même  le  siège  de  tressaillements  fibrillaires  ; 
'iréehorsdela  bouche, 
elle  est  instable,  attirée 
dedroite  ou  de  gauche, 
projetée  ou  rentrée  al- 
ternativement. 

La  mastication  et  la 
déglutition  sont  nor- 
males, tandis  que  la 
parole  est  très  altérée. 

Les  t  roui  des  de  la 
parole sonl  constants  : 
ils  sont  plus  ta  rdifsijuo 
l'ataxie  des  membres. 
Ils  ont  été  fréquem- 
ment comparés  à  l'ar- 
ticulation scandée  et 
explosive  de  la  sclérose 
en  plaques  ;  mais  la 
parole  est  plutôt  traî- 
nante, hésitante,  na- 
sonnée,  enrouée,  bi- 
tonale,  titubante,  se 
terminant  parfois  par 
des  éclats  de  voix  ;  le 
malade  paraît  faire  de 
grands  efforts  pour  ar- 
ticuler; la  parole  de- 
vient quelquefois,  avec 
le  temps,  tout  à  fait 
incompréhensible. 

Déformations.  — 
L'ataxique familial  pré- 
sente deux  ordres  de 
déformations  qui,  sans 

lui  être  spéciales,  ont  cependant  une  grosse  valeur  diagnostique  :  ce 
sonl  le  pied  bot  et  la  déviation  de  la  colonne  vertébrale. 

La  déformation  des  pieds  est  assez  précoce.  Elle  débute  souvent 
par  le  redressement  du  gros  orteil.  Les  deux  pieds  sont  pris  simulta- 
nément ou  successivement. 

Le  pied  est  raccourci,  en  écpiin  varus  (ig.  'M'I  et  'M'.\)  :  la  voûte 
plantaire,  fortement  excavée,  est  dirigée  en  dedans  comme  si  le  pied 


Fij;.  372  —  Dcformalioii  tles  pieds  ilaus  un  cas  de 
maladie  de  Friedreicii  remontant  à  l'àfre  de  treize 
ans.  chez  un  homme  àg:é  de  trente-quatre  ans  iBi- 
cêtre,  18931.  Ici  il  existe  un  certain  degré  d'atro- 
phie des  muscles  des  jambes  préilominant  dans 
la  région  anléro-e.\ terne.  (Observation  publiée  par 
HinEi,  dans   sa   thèse  inaugurale,  189i.) 
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avait  subi  un  certain  degré  de  torsion  d'avant  en  arrière  et  de  dedans 
en  dehors  autour  de  l'axe  lonf<itudinal.  Le  talon  antérieur  fait  saillie, 
les  orteils  sont  en  hyperextension  dans  leur  première  phalange,  en 
flexion  pour  les  deux  autres;  la  première  phalange  du  gros  orteil  est 
encore  davantage  relevée  (fig.  373).  Les  tendons  des  muscles  exten- 
seurs sont  saillants.  Cette  attitude  vicieuse  est  tout  d'abord  réduc- 


Fig-.  37.3.  —  Le  pied  droit  du  même  malade,  vu  de  profil. 

tible,  les  mouvements  actifs  et  passifs  restent  longtemps  possibles  : 
mais  peu  à  peu  elle  devient  fixe  et  elle  concourt  à  augmenter  les 
troubles  de  la  marche  et  de  la  station.  Cette  forme  typique  n'est  pas 
absolument  constante,  elle  n'existe  pas  toujours  aux  deux  pieds  et 
Soca  décrit  trois  variétés  de  pieds  bols  : 

1"  Pied  bot  excavé  avec  redressement  des  orteils,  ou  forme  habi- 
tuelle ;  2"  pied  creux  sans  redressement  des  orteils;  3°  pied  à  cour- 
bure normale  sans  redressement. 

La  pathogénie  du  pied  bot  est  ici  assez  obscure  :  tantôt  il  y  a 
hypotonie  des  muscles  périarticulaires,  tantôt  contracture  ;  de  sorte 
que  si  le  pied  de  la  maladie  de  Friedreich  a  pu  être  comparé  dans 
certains  cas  à  celui  de  l'hémiplégique  ou  de  la  paraplégie  spasmo- 
dique  (Cestan),  dans  d'autres  (fig.  373)  il  serait  plus  justement 
comparé  au  pied  bot  varus  équin  de  certaines  atrophies  musculaires. 
i'-  Sicard  et  Cestan  ont  signalé  une  déformation  semblable  de  la 
main,  beaucoup  moins  fréquente  du  reste  que  celle  du  pied.  La 
main  est  déviée  par  rapport  à  l'axe  de  l'avant-bras,  la  main  est 
creuse  et  les  articulations  métacarpo-phalangiennes  font  une  saillie 
palmaire  assez  accentuée.  Les  premières  phalanges  des  doigts  sont 
en  hyperextension  et  les  autres  en  flexion.  Le  pouce  est  en  extension. 
Les  tendons  extenseurs  forment  également  une  saillie.  Cette  main 
bote  est  due  à  un  défaut  d'équilibre  musculaire  (parésie  des  inter- 
osseux) sans  rétractions  tendineuses  ou  modifications  des  surfaces 
articulaires.  Pour  bien  la  mettre  en  évidence,  il  suffit  de  demander 
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au  malade  de  mettre  la  main  en  extension  comme  dans  l'attitude  du 
serment. 

Pas  plus  que  le  pied  bol,  la  main  bote  n'appartient  en  propre  à  la 
maladie  de  Friedreicli. 

Les  dévialions  verlébrales  sont  aussi  très  fréquentes;  elles  sont 
variables  :  on  observe  soitde  la  cyphose,  soit  de  la  scoliose,  soit  même 
de  la  lordose,  mais  la  cyphoscoliose  est  la  déviation  la  plus  habi- 
tuelle. Elle  siège  le  plus  souvent  à  la  région  dorsale,  et  la  convexité 
est  habituellement  tournée  à  droite.  Celte  cyphoscoliose  peut  être  très 
prononcée. 

La  déviation  de  la  colonne  vertébrale  est  un  symptôme  du  même 
ordre  que  le  pied  bot;  il  est  vraisemblable  qu'elle  relève  de  plusieurs 
facteurs  :  la  paralysie,  l'atrophie,  l'hypotonie. 

h' hypotonie  est  en  elTet  un  symptôme  de  la  maladie  de  Friedreich 
aussi  bien  que  du  tabès  ;  elle  est  parfois  si  accusée  que  le  redresse- 
ment du  membre  inférieur  le  long  du  corps  peut  être  elfectué  sans 
difficulté. 

Les  réflexes  tendineux  sont  abolis,  les  réflexes  cutanés  sont 
variables;  au  pied,  le  frottement  de  la  face  plantaire  au-dessous  du 
gros  orteil  provoque  l'extension  des  orteils  sur  le  métatarse  (signe 
de  Babinski). 

Troubles  de  la  sensibilité.  —  Ils  font  généralement  défaut. 
Tout  au  plus  les  malades  accusent-ils,  au  début,  des  engourdisse- 
ments et  des  fourmillements  dans  les  extrémités,  quelques  douleurs 
vagues  au  niveau  des  jointures  :  les  douleurs  fulgurantes  sont  excep- 
tionnelles. 

Lorsque  les  troubles  objectifs  existent,  —  et,  d'après  Soca,  ils 
seraient  beaucoup  plus  fréquents  qu'on  ne  le  croit,  —  ils  consistent 
en  hypoesthésie,  anesthésie  tactile,  douloureuse,  thermique,  retard  ; 
mais,  en  dehors  de  leur  plus  grande  fréquence  aux  membres  infé- 
rieurs, il  n'y  a  rien  de  régulier  quant  à  leur  topographie,  leur  inten- 
sité, leurs  caractères.  Le  sens  musculaire  est  ordinairement  intact. 

Les  sens  sont  intacts,  les  yeux  ne  sont  frappés  que  dans  leur  mus- 
culature. 

Le  nijstagmiis  est  un  symptôme  constant.  Il  est  bilatéral,  et  les 
secousses  ont  lieu  exclusivement  dans  le  sens  horizontal.  C'est  surtout 
un  nystagmus  statique  et  il  a  besoin  d'être  recherché;  il  est  difficile- 
ment perceptilde  dans  l'excursion  trop  rapide  des  globes  oculaires  : 
pour  le  constater,  il  faut  donner  un  objet  à  fixer  et  le  faire  mouvoir 
lentement  suivant  la  direction  des  dilîérenls  méridiens  du  champ 
d'excursion.  Les  secousses  se  font  par  séries  rylhmi(jues,  plus  amples 
et  moins  nombreuses  que  celles  de  la  sclérose  en  plaques.  Rarement 
unilatéral,  il  apparaît  plus  ou  moins  tôt  après  le  début  de  l'atTection, 
mais  il  peut  être  beaucou|i  plus  tardif  (vingt  ans,  d'après  Soca\  11 
s'accompagne  de  dilatation  momentanée  des  pupilles. 
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Les  réaclions  pupillaires  à  l'accoinmotlalion  et  à  la  lumière  sont 
normales.  Le  signe  (J'Ar}2;^yll-Hol»erlson  parlant  (ail  toujours  défaut. 
Le  fond  de  lœil  est  intact. 

Les  phénomènes  paralyli(iues,  ptosis,  diplopie  (JotTroyi,  sont 
exceptionnels. 

Les  vertiges  et  la  céphalalgie  sont  mentionnés  dans  plusieurs 
observations:  les  vertiges  surviennent  par  accès  ou  existent  à  l'état 
permanent  (état  vertigineux  . 

Le  fonctionnement  des  sphincters  n'est  pas  troublé;  il  n'y  a  d'im- 
puissance ni  chez  l'homme  ni  chez  la  femme,  mais  souvent  un  relard 
dans  la  date  d'apparition  de  l'instinct  sexuel  chez  l'homme  ou  des 
règles  ciiez  la  femme. 

Les  fonctions  digeslives  se  font  bien;  les  troubles  de  la  déglutition 
sont  très  inconstants  et  dus  à  une  paresse  des  muscles  du  voile  du 
palais  et  du  pharynx. 

Les  palpitations  ont  marqué  quelquefois  le  stade  initial  de  l'atlec- 
tion  (Ewerett  Smith).  Il  ne  semble  pas  qu'il  y  ait  un  lien  entre  la 
maladie  de  Friedreich  et  les  sténoses  valvulaires. 

Troubles  vaso-iiioteurs  et  sécrétoires.  —  Ils  sont  rares;  ce 
sont  le  refroidissement  avec  coloration  bleuâtre  des  extrémités, 
l'œdème,  la  salivation  exagérée,  la  polyurie,  l'hyperidrose,  des  flux 
diarrhéiques,  de  la  gastrorrhée,  exceptionnellement  des  crylhèmes 
ou  des  éruptions  furonculeuses. 

Etat  mental.  —  L'intelligence  est  ordinairement  épargnée; 
cependant  elle  n'est  pas  très  éveillée,  et  son  développement  est 
souvent  incomplet.  L'expression  de  la  physionomie  est  plutôt  lente 
et  hébétée,  le  regard  vague  ;  le  rire  est  bruyant,  explosif  et  même 
involontaire.  Cependant,  dans  de  très  rares  cas,  on  a  pu  noter  un  état 
remarquable  des  facultés  intellectuelles;  tel  était  le  cas  pour  un 
littérateur  distingué  observé  par  l'un  de  nous. 

ÉVOLUTION.  —  Dans  l'espace  de  six  à  huit  ans,  le  tableau 
symplomatique  est  au  grand  complet.  Les  membres  inférieurs  sont 
les  premiers  pris  :  l'ataxieetl'astasie  évoluent  chez  quelques  malades 
assez  rapidement  pour  qu'ils  soient  déjà  confinés  au  lit  lorsque  les 
premiers  signes  d'incoordination  apparaissent  aux  membres  supé- 
rieurs. Les  muscles  des  yeux  et  les  organes  de  la  parole  sont 
envahis  plus  tard. 

A  l'âge  de  vingt-cinq  ou  trente  ans,  l'impotence  fonctionnelle  est 
absolue  dans  la  plupart  des  cas  :  le  malade  est  incapable  de  se  tenir 
debout,  et  on  doit  lui  donner  ses  aliments;  malgré  cela,  la  santé 
générale  ne  s'altère  pas,  les  escarres  et  les  troubles  trophiques  font 
défaut.  Les  maladies  aiguës,  telles  que  le  rhumatisme,  la  fièvre 
typhoïde,  entraînent  souvent  des  aggravations. 

Les  symptômes  ne  rétrocèdent  jamais,  mais  la  marche  est  parfois 
interrompue  par  des  arrêts. 
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La  morl  ne  survient  pas  du  fait  seul  de  la  maladie;  elle  est  en 
général  la  conséquence  d'une  maladie  intercurrente,  telle  que  la 
tuberculose  ou  la  fièvre  typhoïde. 

La  guérison  n'a  jamais  été  observée. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE  Tig.  37  i  à  37()  .  —  Il  existe  actuelle- 
ment un  nombre  sullisant  dautopsies  de  maladies  de  Friedreich  — 
une  trentaine  environ  —  pour  qu'on  puisse  tracer,  du  moins  dans  ses 
grandes  lignes,  l'anatomie  pathologique  de  celte  alTeclion. 

Examen  niicroscopique.  —  Les  altérations  principales  siègent 
presque  exclusivement  dans  la  moelle,  mais  elles  intéressent 
inégalement  les  divers    systèmes   de    fibres  et  la    substance   grise. 

La  moelle  esl  toujours  plus  petite  qu'à  l'état  normal. 

Elle  conserve  ordinairement  sa  forme  ;  plus  rarement  elle  est 
aplatie  dans  le  sens  antéro-postérieur  ou  asymétrique. 

Les  ménimjes,  et  plus  particulièrement  la  pie-mère,  sont  quelque- 
fois épaissies  etopaques,  adhérentes  entreelles,plus  particulièrement 
sur  les  cordons  postérieurs. 

Les  cordons poslérieurs  sont  les  régions  les  plus  altérées  ;  le  faisceau 
de  Goll  est  plus  malade  que  le  faisceau  de  Burdach;  le  maximum  des 
lésions  se  trouve  dans  la  moelle  dorsale.  Ce  sont  les  zones  radiculaires 
(jui  sont  le  plus  affectées;  lorsque  le  décès  ne  survient  pas  trop 
longtemps  après  le  début  de  la  maladie,  la  dégénérescence  des  zones 
radiculaires  moyennes  prédomine  nettement  sur  la  dégénérescence 
des  autres  systèmes. 

Les  zones  cornu-commissurales,  l'angle  posléro- externe  de- 
cordons  postérieurs,  le  centre  ovale  de  Flechsig  résistent  plus  longs 
temps  et  sont  généralement  épargnés. 

La  dégénérescence  des  cordons  de  Goll  et  de  Burdach  peut  être 
suivie  jusque  dans  la  moelle  allongée. 

La  zone  de  Lissauer  est,  suivant  les  cas,  intacte  (Riitimeyer)  ou 
dégénérée  (Letulle  et  Vacjuez,  Blocq  et  Marinesco). 

Les  cordons  laléraiw  sont  atteints  dans  la  plupart  des  cas,  mais 
principalement  dans  l'aire  du  faisceau  pyramidal  croisé  et  du 
faisceau  cérébelleux  direct.  La  dégénérescence  des  faisceaux 
pyramidaux  a  pu  être  suivie  de  bas  en  haut  jusque  dans  la  pyramide. 
Le  faisceau  de  Gowers  est  moins  fréquemment  dégénéré,  mais  il 
n'est  pas  douteux  que  ses  fibres  ne  soient  compromises  dans 
quelques  cas  (N.  Pitt,  lU'itimeyer,  Blocq  et  Marinesco,  (luizetti,Mirlo, 
Dana,  I)onnus,  Mackay,  etc.).  Lorsque  le  faisceau  de  Gowers  est 
compris  dans  les  zones  dégénérées,  il  ne  l'est  pas  toujours  sur  toute 
sa  hauteur  :  la  disparition  des  fibres  peut  ne  commencer  que  dans 
les  étages  supérieurs  de  la  région  dorsale,  voire  mémo  dans  la  région 
cervicale. 

La  participation  du  faisceau  céréljelleux  direct  est  signalée  par 
plusieurs  auteurs.  Le  faisceau  cérébelleux  direct  est  plus  dégénéré 
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à  la  région  dorsale  supérieure  qu'à  la  région  dorsale  inférieure,  et  à 
la  région  cervicale  qu'à  la  région  dorsale;  le  faisceau  pyramidal 
croisé  est  davantage  intéressé  dans  la  région  dorso-lombaire  que  dans 
la  région  dorsale  supérieure  ou  la  région  cervicale.  Les  cellules  des 
colonnes  deCiarke  sont  partiellement  ou  totalement  disparues;  peut- 
être  s"agit-il  d'une  atrophie  rétrograde. 

Plus  inconstantes  encore  sont  les  dégénérescences  des  cordons 
antérieurs  de  la  moelle  ;  cependant  la  dégénération  des  faisceaux 
pyramidaux  directs  est  signalée  dans  quelques  observations  (Fried- 
reich  et  Schultze.  Ewerett  Smith,  Pitt,  Bïirr,  Bonnus,  Mackay^ 
Philippe  et  Oberthïir). 

La  masse  de  la  substance  grise  est  également  réduite,  le  réticulura 
des  fibres  à  myéline  y  est  moins  riche.  Les  collatérales  réflexes  dis- 
paraissent, de  même  que  le  réticulum  de  la  colonne  de  Clarke. 

La  substance  grise  des  cornes  antérieures  est  le  plus  souvent 
épargnée,  contrairement  à  celle  des  cornes  postérieures  et  de  la 
colonne  de  Clarke.  En  effet,  Taltération  ou  la  disparition  des  cellules 
ganglionnaires  des  cornes  antérieures  est  exceptionnellement  men- 
tionnée (Friedreich  et  Schultze,  jMirto,  Bûrr,  Simon),  et  il  ne  s'agit 
alors  que  dune  faible  diminution  de  nombre  ou  d'une  légère  atrophie 
des  cellules,  limitée  le  plus  souvent  à  une  petite  étendue  delà  moelle» 
tandis  que  l'atrophie  et  la  sclérose  des  colonnes  de  Clarke  et  des  cornes 
postérieures,  ainsi  que  la  disparition  de  leurs  groupes  cellulaires,  a 
été  fréquemment  observée. 

Les  racines  spinales  postérieures  sont  atrophiées,  mais  elles  ne  le 
sont  pas  toujours  proportionnellement  à  la  sclérose  des  cordons  pos- 
térieurs. Les  racines  antérieures  sont  habituellement  saines. 

Les  ganglions  spinaux  ont  été  plus  rarement  examinés  ;  dans  quel- 
ques cas,  le  tissu  conjonctif  interstitiel  était  proliféré  et  les  cellules 
réduites  de  nombre  et  de  volume  (Blocq  et  Marinesco,  Guizetti, 
Mirto). 

Voici  les  constatations  qu'l  nous  a  été  donné  de  faire  sur  les  racines 
et  les  ganglions,  dans  un  cas  que  nous  avons  examiné  par  la  méthode 
du  sublimé  osmique  (méthode  d'André-Thomas  et  Hauser)  et  de  l'im- 
prégnation à  l'argent  (méthode  de  Ramon  y  Cajal)  (fig.  380  à  383). 
L'examen  des  racines  antérieures  ne  révèle  rien  d'anormal  ;  les 
fibres  sont  de  calibre  normal,  régulières;  il  n'y  a  pas  d'augmentation 
du  nombre  des  noyaux. 

Au  contraire,  lesfibres  des  racines  postérieures  se  font  remarquer  : 
1°  par  la  réduction  énorme  de  leur  calibre  ;  malgré  cela  il  existe 
relativement  peu  de  gaines  vides,  contrairement  à  ce  que  l'on  voit 
dans  les  racines  postérieures  de  labétiquesou  dans  les  nerfs  complète- 
ment dégénérés  ;  2"  par  la  faible  coloration  de  la  gaine  de  myéline 
(acide  osmique)  qui  prend  une  coloration  moins  noire  que  celle  des 
fibres  des  racines  antérieures;  3°  par  leurs  irrégularités:  elles  sont 
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Fig'.  374  à  -376.'—  Maladie  de  Friedrcich.  Coupes  transversales  de  la  moelle  cervi- 
cale (fig.  374),  dorsale  (Hg.  373)  et  lombaire  (fi};.  376).  Coloralit>n  par  la  méthode  de 
Weigert-Pal.  —  Les  cordons  postérieurs  sont  presque  complètement  sclé- 
rosés. Les  zones  cornu-commissurales  sont  relativement  cparjrnées.  Il  existe  en 
outre  une  sclérose  moins  intense  de  la  partie  postérieure  des  cordons  latéraux  au 
niveau  des  faisceaux  pyramidaux  croisés  et  cérébelleux  directs,  décroissant  d'in- 
tensité de  la  périphérie  au  centre  et  s'atténuent  en  remontant  de  bas  en  haut. 
Dans  les  régions  dorsale  et  lombaire,  le  canal  de  l'épendyme  est  entouré  d'un 
tissu  gliomateux.  [Di;jEniNE  et  Letui.le,  Etude  sur  la  maladie  de  Friedreich 
{Médecine  moderne,  17  avril  1S90).] 
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en  effet  limitées  par  des  lignes  festonnées,  et  la  gaine  de  myéline  d'une 
môme  fibre  est  inégalement  épaisse  suivant  le  point  examiné  ;  4°  par 
la  multiplication  des  noyaux  ;  cette  multiplication  pourrait  n'être 
qu'apparente  et  s'expliquer  par  le  plus  grand  tassement  des  fibres  en 
raison  de  leur  petit  calibre  ;  sur  quelques  fibres  isolées,  le  nombre 
des  noyaux  paraît  cependant  plus  grand  que  sur  une  fibre  normale; 
il  n'y  a  pas  d'épaississement  du  tissu  interstitiel.  Enfin  il  est  excep- 
tionnel de  trouver  des  gaines  remplies  par  des  boules  noires  disposées 
en  chapelet  comme  dans  la  dégénérescence  wallérienne  ;  on  en  trouve 
seulement  deux  ou  trois  sur  une  préparation  dun  nombre  consi- 
dérable de  fibres.  De  même  on  ne  trouve  pas  de  granulations  noires 
très  fines,  poussiéreuses,  comme  cela  a  été  signalé,  par  exemple, 
dans  le  processus  de  l'atrophie  tabétique  ;  les  granulations  sont 
rares  et  isolées. 

En  résumé,  ce  qui  caractérise  essentiellement  les  lésions  des 
racines  postérieures,  c'est  Vatrophie  très  marquée  des  fibres  et  en 
particulier  de  la  gaine  de  myéline.  Rien  nindique  un  processus  actif 
de  dégénérescence. 

Les  lésions  sont  sensiblement  les  mêmes  à  la  région  sacrée,  lombaire 
et  dorsale;  peut-être  sont-elles  un  peu  plus  intenses  à  la  région 
sacrée  qu'à  la  région  lombaire,  et  à  la  région  lombaire  qu'à  la  région 
dorsale;  mais  ce  n'est  qu'une  question  de  degré. 

Les  coupes  longitudinales  sont  très  instructives  pour  l'étude  des 
racines  dans  la  traversée  du  canal  dure-mérien.  D'ailleurs  cet 
examen  ne  fait  que  confirmer  celui  des  dissociations,  c'est-à-dire 
l'atrophie  de  la  racine  postérieure  se  poursuivant  jusqu'à  l'intérieur 
du  ganglion  avec  ses  mêmes  caractères  histologiques.  Les  méninges 
(dure-mère,  arachnoïde,  tissu  péri-fasciculaire,  —  pie-mérien  pour  les 
uns,  sous-arachnoïdien  pour  les  autres  — )  ne  sont  pas  malades;  elles 
sont  peut-être  un  peu  épaissies  et  les  septa  qui  séparent  les  faisceaux 
radiculairesà  leur  entrée  dans  le  ganglion  le  sont  peut-être  également 
un  peu,  mais  ni  les  uns  ni  les  autres  ne  sont  le  siège  d'un  processus 
inflammatoire.  En  tout  cas  il  n'existe  aucune  lésion  de  névrite  trans- 
verse dans  la  traversée  du  canal  dure-mérien,  aucun  processus 
d'endo  ou  de  périnévrite.  De  même  (jue  sur  les  dissociations,  le 
nombre  des  noyaux  des  gaines  de  Schwann  paraît  augmenté. 

Au  contraire,  les  racines  antérieures  paraissent  normales. 

L'examen  de  la  racine  postérieure  à  l'autre  extrémité  du  ganglion, 
c'est-à  dire  avant  la  coalescence  avec  la  racine  antérieure,  donne  des 
renseignements  non  moins  intéressants.  Ce  segment  radiculaire  offre 
souvent  un  aspect  presque  identique  à  celui  de  la  racine  postérieure 
entre  le  ganiçlion  et  la  moelle  :  c'est-à-dire  que  les  fibres  sont  atro- 
phiées, la  gaine  de  myéline  est  plus  grêle  et  moins  intensivement  colo- 
rée, et  cela  aussi  bien  pour  la  portion  intraganglionnaire  que  pour  la 
portion  extraganglionnaire  ;  la  même  constatation  a  été  faite  pai-  Mirto. 
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Fig:.  377  à  379.  —  Coupes  transversales  de  la  moelle  à  la  réfrion  cervicale  (RC', 
dorsale  (RDU  lonibaiie  (HL',  dans  nn  autre  cas  de  maladie  de  Friedreich.  Colo- 
ration par  la  méthode  de  Pal.  —  Dé-éncration  des  cordons  postérieurs,  des 
cordons  latéraux  (faisceau  pyramidal  croisé,  faisceau  cérébelleux  direct,  fais- 
ceau de  Gowers),  des  cordons  antérieurs  ifaisoeau  pyramidal  direct!  à  la  réjrion 
cervicale  et  à  la  réjrion  dorsale. 
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Dans  les  ganglions  cervicaux,  l'alrophie  est  certainement  moins 
marquée  pour  le  segment  périphérique  de  la  racine  postérieure 
que  pour  le  segment  central;  dans  les  ganglions  lombaires,  la 
dilTérence  est  moins  sensible.  Le  processus  d'atrophie  de  la  racine 
postérieure  envahit  celle  racine  sur  toute  son  étendue  et  se  poursuit 
même  au  delà  de  la  coalescence  avec  la  racine  antérieure,  dans 
Torigine  du  nerf  périphérique.  Toutes  les   fdjres  qui  traversent  le 
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Fig.  380.  —  Dissociation  de  la  racine  antérieure  (RA),  de  la  racine  postérieure 
(RP),  première  sacrée,  d'un  nerf  collatéral  du  gros  orteil  (NP),  dans  un  cas  de 
maladie  de  Friedreich  (même  cas  que  pour  les  figures  377  à  379y .  —  Fixation  par 
l'acide  osmique  et  picrocarmin.  — Atrophie  de  la  racine  postérieure  et  du  nerf 
collatéral.  (J.  Dejerine  et  André-Thomas,  Revue  neurologique,  1907,  p.  41.) 


ganglion  rachidien  sont  atrophiées,  mais  surtout  celles  qui  se  dirigent 
vers  la  moelle  et  forment  le  segment  central  de  la  racine  postérieure. 
L'atrophie  de  fibres  de  ce  segment  est  uniforme  depuis  l'intérieurdu 
ganglion  jusqu'à  la  moelle.  Les  cellules  du  ganglion  rachidien  parais- 
sent normales  comme  nombre  et  comme  volume  :  les  noyaux  des 
capsules  péricellulaires  ne  sont  pas  prolifères. 

Les  cylindraxes  des  racines  postérieures,  dans  toute  la  traversée 
du  canal  dure-mérien,  sont  en  général  très  fins,  intensivement  colorés 
en  noir,  réguliers  et  rectilignes  ;  sur  quelques  coupes  cependant  on 
voit  quelques  cylindraxes  plus  irréguliers,  renflés  par  places  ;  c'est 
plutôt  l'exception!  Tous  ces  éléments  sont  très  rapprochés,  mais  on 
ne  saurait  affirmer,  même  avec  les  plus  forts  grossissements,  que  plu- 
sieurs de  ces  fibres  sont  contenues  dans  la  même  i^aine  de  Schwann. 
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On  ne  trouve  nulle  part  des  renflements  en  massue  comme  sur  les 
fibres  en  voie  de  régénération. 

Au  contraire,  les  fibres  des  racines  antérieures  ont  un  cylindraxe 
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Fi^!;.  381.  —  Coupe  transversale  des  racines  antérieure  (HA)  et  postérieure  (lil'j, 
première  sacrée.  —  Fi.\ati(jn  par  l'acide  osmique.  —  Même  cas  que  pour  la 
figure  précédente.  —  Atrophie  très  marquée  de  la  racine  postérieure. 

de  calibrenormal  ;  toutefois,  au  voisinagedu ganglion,  lescylindraxes 
sont  parfois  irréguliers,  ils  présentent  de  gros  renflements  fusiformes, 

mais    cela    ne    s'observe  pas  sur  toutes  .^-.. 

les  coupes,  ni  sur  toutes  les  racines.  ^'■U<y 

En  résumé,   les  racines   postérieures  :iL^',%{_..,j.-^ 

sont  très  atrophiées  ;  mais  lescylindraxes  ^x^                         -^x^, 

des   racines  postérieures,  quoique  atro-  l\  v-  •  "                      ^■'^?î'' 

phiés,  sont  pour  la  plupart  conservés  et  f^;.;;-.,,  '       _                   ' ( 

peuvent  être  suivis  jusqu'à  leur  pénétra-  Kir^y^fl^^.                   ' 

tion  dans  la  moelle,  où  on  les  voit  aborder  j^v  ;.  y^/t           :         ,f 

la  substance  grise  (fig,  384  et  385),  ce  qui  ''^'^  '^^^!^'K  sà^%  \e^ 

explique  dans  une    certaine  mesure   la  "    '                       "  ^,6'' 
j)ersistance   de    la   sensibilité  objective. 

Il   en    est   de   même  des    nerfs  péri-  asT 

phéri(]iies, doni  l'examen  fait  défaut  dans  Fig.  382.  —  Coupe  transversale 

un  grand  nombre  d'observations  :  ils  ont  <^"  nerf  de  l'abducteur  du  gros 

,,  ,  ,            f      t  '     r     '    '        I                1  orteil.  Acide  osmique  et  picro- 

été  trouvés  dégénères  chez  quelques  ma-  ^^..^^^.^   ^^j-^,^,  ^:;^^  ^  ^^^.^.^ 

lades  (Rûtimeyer,  (iuizelli,  Mirto,  Bon-      ration  très  intense. 
nus,    Mackay).    L'hyperplasie    du    tissu 

interstitiel  a  même  été  constatée  (Friedreich).  Auscher  n'a  pas  ren- 
contré de  lésions  dégénératives  dans  les  nerfs  cutanés,  mais  il  a 
remarcjui'  la  présence  d'un  grand  nombre  de  tubes  nerveux  sans 
myéline    ou   tubes    nerveux  embryonnaires.    Philippe    et    Oberthiir 
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n'ont  pas  trouvé  de  lésions  clans  les  nerfs  ni  dans  les  muscles. 
Dans  le  cas  que  nous  avons  examiné,  el  auquel  nous  faisons  allu- 
sion quelques  lignes  plus  haut,  les  nerfs  musculaires  étaient 
plutôt  moins  altérés  que  les  nerfs  cutanés.  Ceux-ci  ne  contenaient 
que  de  très  rares  fibres  normales.  On  n'y  rencontrait  guère  que  des 
fibres  de  tout  petit  calibre  ou  des  gaines  sans  myéline.  Leur  aspect 
est  très  comparable  à  celui  des  nerfs  des  tabétiques.  Les  fibres  en 
voie  de  dégénérescence  wallérienne  sont  tout  à  fait  exceptionnelles. 
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Fig.  3S3.  —  Coupe  longitudinale  de  la  première  racine  sacrée,  antérieure  (RA)  et 
postérieure  (RP).  Imprégnation  à  l'argent  (métliode  de  Ramon  y  Cajal).  (Même 
casque  pour  les  figures  précédentes.)  Atrophie  très  marquée  de  la  racine  posté- 
rieure. 


Dans  les  nerfs  musculaires,  il  y  a  de  très  petits  lilets  nerveux  dans 
lesquels  les  gaines  amyéliniques  prédominent;  dans  d'autres,  ce  sont 
les  gaines  de  petit  calibre;  il  y  en  a  enfin  dans  lescjuelsles  fibres  ont 
leurs  dimensions  normales.  Les  racines  antérieures  étant  normales, 
il  en  résulte  que  pour  les  neurones  moteurs  les  lésions  s'accentuent, 
dans  ce  cas,  sur  les  parties  les  plus  éloignées  des  centres  trophiques. 

Le  canal  central  présentait  dans  quelques  cas  des  anomalies,  telles 
(jue  l'obstruction  (Friedreich),  la  bifidité  (Friedreich,  Newton  Pitt\ 
un  gliome  périépendymaire  (Dejerine  et  Letnlle). 

La  moelle  allomjée  est  normale,  exception  faite  pour  les  prolonge- 
ments bulbaires  du  faisceau  de  Gowers  et  du  faisceau  cérébelleux 
direct  dans  le  corps  restiforme,  du  faisceau  de  Goll  et  de  Burdach  : 
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les  cellules  des  noyaux  deCloll  et  de  Burdach  étaienl  alrophiées  dans 
une  observation  de  Friedreicli  et  Srhullze. 

Le  cervelet  et  le  cerveau  ne  présentent  g-énéralement  rien 
d'anormal.  Le  cervelet  était  petit,  mais  sans  altérations,  dans  le  cas 
d'Auschor.  Il  était  très  atrophié  dans  le  cas  que  nous  avons  autopsié. 

En  résumé,  les  lésions  sont  principalement  distribuées  dans  les 
régions  postérieures  de  la  moelle,  elles  sont  symétriques;  mais,  pour 
être  moins  fréquentes  ou  plus  irrégulières,  les  altérations  des  cordons 
latéraux,  des  racines  postt'rieureset  des  nerl's  périphériciues  n'en  ont 
pas  moins  une  grande  importance,  et  jouent  sans  doute  un  rôle  assez 
important  dans  la  production  des  symptômes.  . 
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Fig-.  38i.  —  Coupe  transversale  du  cordon  postérieur  à  la  réjiion  lombaire.  Im- 
prégnation à  l'argent  (niétii()de  de  Hamon  y  CajaM.  (Même  cas.)  Persistance  des 
cylindraxes  dans  la  zone  i-adiculaire  postéro-extci-ne  et  dans  la  zone  cornu-com- 
missuraie. 


Les  ganglions  du  grand  sympathique  examinés  par  Mirto  étaient 
normaux. 

On  constate  dans  les  cordons  jtoslérieii/'s,  et  surtout  dans  le  fais- 
ceau de  Goll,  la  présence  de  fibrilles  entre-croisées  en  différents 
sens  et  formant  de  véritables  tourbillons,  semblables  à  ceux  que 
Chaslin  a  décrits  chez  les  épiio]»ti(pu>s  i  Dejerine  et  Letulle.  tS90\ 
Ces  tourbillons  sont  formés  par  des  librillcs  très  fines,  très  longues, 
serrées  les  unes  contre  les  autres  et  orientées  sur  des  plans  diffé- 
rents (fig.  'AHCi),  à  direction  horizontale  pour  la  plupart  ou  obliques 
sous  des  angles  très  aigus.  .Vu  milieu  de  ces  faisceaux  de  fibrilles, 
on  trouve  encore,  de  temps  en  temps,  (|uelques  tubes  nerveux 
épargnés,  surtout  au  niveau  de  la   zone  antéro-externe  du  cordon 
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de  Burdacli.  Ces  tubes  nerveux  sont  assez  souvent  vus  en  long,  ils 
sont  souvent  aussi  couchés  à  la  surface  de  la  coupe  :  ils  suivent  la 
direction  des  tourbillons  dans  lesquels  ils  se  trouvent. 

Les  espaces  un  peu  plus  clairs,  d'apparence  réticulée,  qui  séparent 
ces  tourbillons  les  uns  des  autres,    et   dont   l'étendue   augmente    à 


Fig.  385.  —  Entrée  de  la  racine  postérieure  (région  lombaire).  Méthode  de 
Ramon  y  Cajal.  Les  cylindraxes  sont  conservés  mais  atrophiés.  (Même  cas  que 
pour  les  figures  précédentes.) 


mesure  que  l'on  se  rapproche  de  la  surface  de  la  moelle,  ne  sont 
autre  chose  que  la  surface  de  section  d'autres  fibrilles  vues  en  coupe 
transversale,  par  suite  de  leur  orientation  ditïérente.  On  rencontre 
parfois,  soit  au  niveau  des  tourbillons,  soit  dans  les  espaces  réticulés 
qui  les  séparent,  une  cellule  présentant  les  caractères  assignés  par 
Ranvieraux  cellules  de  la  névroglie. 
Sur  des  coupes  longitudinales,  ces  faisceaux  de  fibrilles  apparais- 
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sent  comme  des  faisceaux  de  louLe  longueur,  allant  dune  exlrémilé 
à  l'autre  delà  coupe  el  ne  s'anaslomosanl  pas  entre  eux.  Les  fibrilles 
qui  les  composent  sont  également  de  toute  longueur  et  passent  au 
travers  du  proloplasma  des  cellules  qu'elles  rencontrent:  elles  se 
comportent  vis-à-vis  de  ces  dernières  comme  les  fibrilles  de  la 
névroglie  à  l'état  normal. 

Pour  Dejerine  et  Letulle,  les  travées  que  la   pie- mère  envoie  dans 
l'intérieur  descordons  postérieurssontindemnes  d'altérations,  et  leur 


,:v.| 


à 


Fij<.  3S().  — Maladie  de  Ei-ieclreich.  Coujjc  transversale  des  cordons  posléi-ieurs  à  la 
réf^ion  dorsale.  Coloration  par  le  picrocarmin  en  masse.  —  Sclérose  névroglique. 
Fiijrilles  enlrc-croisées  en  divers  sens,  orienlécs  sur  des  plans  différents,  à  direc- 
tion horizontale  pour  la  plupart,  ou  obliques  sous  des  angles  très  aigus,  formant 
des  tourbillons.  (Cas  de  Dejerine  et  Letulle.) 

diamètre  est  le  même  qu'à  l'état  physiologicjue.  Les  vaisseaux  radiés 
qui  partent  de  celle  membrane  pour  pénétrer  dans  les  cordons  ne 
présentent  pas  d'altérations  évidentes,  leur  calibre  est  normal,  leurs 
parois  ne  sont  pas  nettement  épaissies  el  ne  contiennent  pas  plus  de 
noyaux  qu'à  l'étal  normal. 

La  gaine  lymphatique  n'est  pas  aussi  mince  ([ue  sur  une  moelle 
saine;  elle  a  pris  une  apparence  hyaline  et  les  ca|)illaire.s  présentent 
par  places  une  transformation  analogue,  altération  qui  du  reste  ne 
parait  pas  constante. 

En  résumé,  dans  les  cordons  postérieurs  il  n'existe  qu'une  sclérose 
névroglique  pure. 

Pour  Newton  I^itl,  Blocq  et  Marinesco,  les  vaisseaux  seraient  au 
contraire  altérés,  leur  lumière  serait  élargie,  la  paroi  épaissie,  quel- 
ques-uns même  seraient  oblitérés.  Dans  quelques  autopsies,  les  sepla 
pie-mériens  seraient  eux-mêmes  plus  larges  et  sclérosés. 
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L'épaississemcnt  des  méninges  est  mentionné  plusieurs  fois 
(P>ietlreich  et  Schultze,  Kiilimeyer,  Mackay,  Dana,  Philippe  et 
Oberthïir). 

Contrairement  à  ce  que  Ttin  de  nous,  avec  LetuUe.  avait  cru  d'abord, 
on  peut  observer  dans  les  faisceaux  pijramidau.r  et  cérébelleux^ 
dans  les  premiers  surtout,  les  caractères  histologiques  de  la  sclérose 
des  cordons  postérieurs.  On  y  rencontre  en  elTet  des  faisceaux  <le 
fibrilles  de  toute  longueur  et  des  tourbillons,  mais  ces  lésions  sont 
moins  accusées  que  dans  les  cordons  postérieurs,  où  la  sclérose  est 
toujours  plus  intense  et  un  peu  plus  ancienne. 

NATURE  ET  ÉVOLUTION  DES  LÉSIONS.  —  Pour  Dejerine  et 
Letulle  (1890),  la  sclérose  des  cordons  postérieurs,  (jui  constitue  la 
lésion  fondamentale  de  la  maladie  de  Friedreich,  présente  une  mor- 
phologie spéciale  qu'on  ne  rencontre  dans  aucune  des  autres  scléroses 
médullaires  :  c'est  une  sclérose  névroglique  pure,  indépendante  de 
toute  altération  vasculaire.  La  maladie  de  Friedreich  doit  par  consé- 
quent être  envisagée  comme  une  gliose  des  cordons  postérieurs,  c'est 
une  sclérose  dérivant  du  feuillet  externe,  une  sclérose  d'origine 
ectodermique.  Les  anomalies  du  canal  central  ou  la  gliose  périépen- 
dymaire,  constatées  dans  plusieurs  autopsies,  tendent  encore  à  faire 
envisager  cette  affection  comme  une  anomalie  de  développement  du 
feuillet  externe.  Avec  cette  conception  s'accordent  assez  bien  la  fré- 
quence si  grande  du  caractère  familial  dans  cette  maladie  et  son 
début  dans  l'enfance  ou  l'adolescence. 

Cette  manière  de  voir  a  été  combattue  par  plusieurs  auteurs. 
En  ce  qui  concerne  le  processus  histologique  (Blocq  et  Marinesco, 
Achard,  Weigert):  d'unepart.  des  altérations  vasculaires  et  des  alté- 
rations des  septa  ont  été  plusieurs  fois  renconirérs  dans  les  cordons 
postérieurs  ;  d'autre  part,  la  sclérose  névroglique  n'appartiendrait 
pas  en  propre  à  la  maladie  de  Friedreich  ;  on  la  rencontrerait 
dans  d'autres  scléroses  de  la  moelle,  mal  de  Pott,  tabès,  sclérose 
en  plaques,  sclérose  latérale  amyotrophique  (Achard,  \^'eigert).  Pour 
Pierre  Marie,  les  tourbillons  seraient  l'indice  des  scléroses  anciennes 
et  survenues  dans  l'enfance  pendant  la  période  de  développement 
des  centres  nerveux.  Nous  ferons  remarquer  à  cet  égard  que, 
sans  parler  des  cas  oîi  l'alîection  est  apparue  après  la  vingtième 
année,  le  début  de  l'alaxie  familiale  se  fait,  en  général,  au  moment 
de  la  puberté,  à  une  époque  par  conséquent  où  le  développement 
des  faisceaux  médullaires  est  depuis  longtemps  parachevé.  Nous 
ne  croyons  pas  davantage  que  l'ancienneté  de  la  sclérose  puisse 
être  mise  en  causé,  car,  dans  des  tabès  anciens,  datant  de  vingt,  de 
trente  et  de  quarante  ans,  nous  n'avons  jamais  rencontré  celte 
morphologie  si  spéciale  de  la  sclérose  que  l'on  observe  dans  la 
maladie  de  Friedreich. 

Il  est  certain  qu'actuellement  on  ne  saurait  maintenir  une  démar- 
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calion  aussi  tranchée  entre  la  sclérose  de  la  maladie  de  Friedreich  et 
les  autres  scléroses  de  la  moelle  :  dans  le  labes,  dans  la  sclérose  en 
plaques,  dans  les  lésions  médullaires  de  l'anémie  pernicieuse,  il  existe 
dans  les  zones  dégénérées  et  malades  une  prolifération  de  la  névro- 
glie,  de  sorte  que  les  unes  et  les  autres  sont  bien  des  scléroses 
névrogliques.  Ouanià  la  disposition  en  tourbillons  des  fdjrilles  névro- 
gli(|ues,  elle  peut  exister  parfois  dans  les  scléroses  précédemment 
citées,  mais  seulement  à  Tétat  débauche;  elle  n'}  est  jamais,  et  il  s'en 
faut  de  beaucoup,  aussi  démonstrative  que  dans  la  maladie  de 
Friedreich. 

Pour  la  sclérose  tabétique,  en  particulier,  les  dillérences  avec  la 
sclérose  de  la  maladie  de  Friedreich  sont  considérables.  C'est  là  un 
point  mis  en  évidence  par  Dejerine  et  Letulle  et  cjne  confirment  les 
résultats  obtenus  dans  deux  autopsies  par  Philippe  et  Oberthur  (1901  )  : 
«  Dans  ces  deux  cas,  disent-ils,  la  sclérose  nous  a  paru  bien  dif- 
férente de  celle  qu'on  a  l'habitude  de  rencontrer  au  cours  du  tabès 
dorsalis,  même  à  sa  phase  la  plus  avancée;  très  végétante  au  point 
de  former  fréquemment,  surtout  autour  des  vaisseaux,  des  masses 
épaisses,  souvent  disposées  en  «  tourbillons  »,  elle  ne  rappelle  guère 
le  reticulum  faiblement  dévelopj)é  et  d'aspect  cicalriciel  qui  se  montre 
sur  les  coupes  d'une  moelle  tabétique  ». 

Il  reste  maintenant  à  rechercher:  1"  si  la  sclérose  névroglique  est 
une  sclérose  primitive;  2°  si  elle  est  due  à  une  anomalie  de  dévelop- 
pement. 

I.  Théorie  de  l'anomalie  de  développement.  —  Elle  a  été  sou- 
tenueencorepar  Newton  Pilt  :  d'aprèscetautcur.  ce  .sont  les  faisceaux 
qui  semyélinisent  le  plus  tardivement  qui  sonl  atteints  dans  la  maladie 
de  Friedreich  ;  cependant,  les  faisceaux  pyramidaux,  qui  se  myélinisent 
beaucoup  plus  tardivement  que  les  cordons  postérieurs,  sont  rela- 
tivement moins  touchés  que  ceux-ci  :  si  la  théorie  de  N.  Pitt  était 
exacte,  c'est  le  contraire  qui  devrait  avoir  lieu.  On  pourrait  invo- 
quer encore,  en  faveur  des  idées  de  Pilt,  ce  fait  que  l'enfant  qui  est 
atteint  plus  tard  de  maladie  de  Friedreich  s'est  dévelo|ipé  lentement 
cl  tardivement,  il  a  marché  tard  et  a  loujours  été  plus  ou  moins  mala- 
droit. Cependant  ces  phénomènes  ne  sont  pas  particuliers  à  la  maladie 
de  Friedreich,  el  ils  peuvent  être  cxpliquésen  partie  par  la  petitesse  de 
la  moelle  qui  (igure  dans  presque  toutes  les  observations  :  celle-ci 
constitue  à  la  rigueur  une  anomalie  de  développement,  elle  est  l'indice 
d'un  terrain  moins  résistant  sur  Icipiel  se  développeront  plus  tard  les 
lésions  caractérisli(|ues  de  la  maladie  de  Friedreich  ;  et  encore  la 
petitesse  de  la  moelle  peut-elle  n'être  envisagée  que  comme  la  consé- 
quence des  dégénérations  survenues  au  moment  de  la  puberté. 

Les  premiers  symptômes  de  la  maladie  de  Friedreich  se  développant 
le  plus  souvent  vers  la  quinzième  année,  il  paraît  assez  logique,  eu 
égard  au  fonctionnement  normal  de  la  moelle  jusqu'à  cette  époque. 
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de  penser  que  ses  différentes  parties  sont  jusque-là  anatomiquement 
saines,  et  que  le  désoidre  fonctionnel  est  contemporain  du  désordre 
analomique.  Par  conséquent,  si  le  syndrome  de  la  maladie  de  Frie- 
dreich  n'est  pas  congénital,  les  lésions  analomiques  ne  le  sont  pas 
davantage  :  ce  sont  des  lésions  acquises.  Mais,  même  en  rejetant 
riiypolhèse  d'une  anomalie  de  développement  telle  que  la  comprend 
N.  Pitt,  il  faut  avoir  néanmoins  recours  à  l'existence  d'une  certaine 
prédisposition  pour  expliquer  et  l'hérédité  et  le  caractère  familial  de 
cette  airection. 

II.  Théorie  de  la  sclérose  névroglique  primitive.  —  Elle  est 
également  discutable;  les  récentes  autopsies  ont  démontré,  en  elTet, 
que  les  lésions  dépassent  de  beaucoup  les  limites  des  cordons  posté- 
rieurs et  des  cordons  latéraux  :  les  racines  postérieures,  les  nerfs  péri- 
phériques, la  substance  grise  de  la  moelle  participent  fréquemment 
au  processus  morbide  et  dégénèrent  sans  que  la  sclérose  névroglique 
paraisse  pouvoir  être  mise  en  cause;  ici  la  dégénérescence  est  appa- 
remment primitive.  D'autre  part,  toute  dégénérescence  de  la  moelle, 
de  quelque  nature  et  de  quelque  origine  quelle  soit,  est  susceptible 
d'entraîner  à  sa  suite  une  prolifération  plus  ou  moins  considérable 
de  la  névroglie,  variable  avec  l'individu,  avec  la  rapidité  de  l'évolu- 
tion, avec  la  durée  de  la  lésion,  de  sorte  qu'en  réalité  la  sclérose 
semble  devoir  être  reléguée  au  second  plan  et  la  dégénérescence 
envisagée  comme  le  phénomène  initial. 

Mais  quel  est  l'agent  qui  met  en  branle  ces  dégénérescences?  La 
place  de  plus  en  plus  considérable  que  l'infection  et  l'intoxication 
tendent  à  prendre  dans  l'éliologie  des  maladies  en  général  doit  porter 
l'attention  sur  elles  :  et  dans  quelques  observations,  en  etïet,  l'appa- 
rition des  premiers  symptômes  a  été  précédée  d'une  maladie  infec- 
tieuse de  l'enfance;  mais  on  ne  pourrait  formuler  à  ce  sujet  que  des 
hypothèses.  Malgré  cela,  il  n'est  pas  nécessaire  de  faire  intervenir  des 
altérations  vasculaires  (Blocq  et  Marinesco)  dans  la  production  des 
dégénérescences,  d'autant  plus  qu'elles  ne  sont  nullement  propor- 
tionnées les  unes  aux  autres,  et  qu'elles  sont  impuissantes  à  donner 
la  clef  de  la  répartition  si  constante  des  dégénérescences  sur  certains 
systèmes  de  fibres,  ainsi  que  de  la  symétrie  de  leur  distribution. 

En  tout  cas,  on  ne  saurait  faire  dépendre  la  maladie  de  Friedreich 
d'une  lésion  du  cervelet,  contrairement  à  l'opinion  exprimée  par  Séna- 
tor,  puisque,  dans  la  grande  majorité  des  observations,  le  cervelet  est 
normal.  L'épaississement  des  méninges,  mentionné  par  plusieurs 
auteurs,  n'est  généralement  pas  assez  marqué  pour  mettre  en  cause 
la  méningite.  La  cause  immédiate  de  la  maladie  de  Friedreich  et  la 
genèse  des  dégénérescences  nous  échappent  donc  complètement. 

Entre  l'ensemble  des  lésions  et  celui  des  symptômes,  il  existe  des 
corrélations  tellement  intimes  qu'il  est  inutile  d'ouvrir  un  chapitre 
de    physiologie   pathologique.    Seule   l'interprétation   de   quelques 
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symptômes,  tels  que  le  nystagmus  ou  les  troubles  de  la  parole,  reste 
encore  obscure. 

DIAGNOSTIC.  —  Parmi  les  maladies  avec  lescjuelles  le  diagnostic 
,peut  être  embarrassant,  il  en  est  quatre  qu'il  convient  de  mettre  au 
premier  rang  :  ce  sont  le  tabès  juvénile,  la  sclérose  en  plaques,  les 
hérédo-ataxies  cérébelleuses,  la  névrite  interstitielle  hypertrophique 
et  héréditaire  de  l'enfance. 

La  maladie  de  Friedreich  dilVcre  du  labes  par  son  début  plus  pré- 
coce, son  évolution  généralement  plus  lente,  l'absence  de  troubles 
sensitifs,  de  troubles  viscéraux,  de  paralysies  oculaires,  du  signe 
d'Argyll-Iiobertson.  Dans  trois  cas  examinés  par  Sicard,  la  lympho- 
cytose  du  liquide  céphalo-rachidien  faisait  défaut.  Le  caractère 
familial,  lorsqu'il  existe,  est  également  un  bon  élément  de  diagnostic  : 
cependant  il  ne  faut  pas  oublier  (jue  le  tabès  vulgaire  peut  se  déve- 
lopper dans  l'enfance  et  même  chez  plusieurs  membres  de  la  même 
famille,  de  même  que  la  maladie  de  Friedreich  peut  avoir  exception- 
nellement une  apparition  plus  tardive  (Bezold,  Musso,  Carré,  Auscher, 
Gowers,  Dreschfeld,  Bonnus). 

La  sclérose  en  plaques  a  de  commun  avec  la  maladie  de  Friedreich 
le  nystagmus,  les  troubles  de  la  parole,  la  démarche  cérébelleuse; 
ces  symptômes  ne  sont  pas  identiques  dans  les  deux  cas,  et  la  sclé- 
rose en  plaques  en  diffère  encore  par  l'exagération  des  réflexes,  la 
contracture,  la  démarche  plutôt  spasmodique  qu'alaxique,  le  trem- 
blement intentionnel,  etc.  (Voy.  Sclérose  en  plaques). 

Les  atrophies  cérébelleuses  ont  un  début  relativement  plus  tardif, 
une  évolution  moins  lente;  l'alaxie  des  membres,  le  pied  bot  et  la 
scoliose  font  défaut,  les  réflexes  sont  habituellement  exagérés. 

Mais  les  troubles  de  la  parole,  le  nystagmus  sont  communs  à  ces 
deux  afleclions,  et  lorsque  le  caractère  héréditaire  ou  familial  vient 
s'y  ajouter,  le  diagnostic  devient  très  délicat.  On  se  trouve  alors  en 
présence  de  Vhérédo-ata.vie  cérébelleuse  de  Pierre  Marie  ;  d'après 
Londe,  il  y  a  des  cas  où  le  tableau  clinique,  réduit  de  part  et  d'autre 
(maladie  de  Friedreich  et  hérédo-ataxie  cérébelleuse i  à  l'ataxie  céré- 
belleuse généralisée,  ne  dilï'ère  que  par  le  plus  ou  moins  d'intensité  des 
réflexes  rotuliens.  Pierre  Marie  a  relevé  dans  un  certain  nombre 
d'observations  d'hérédo-ataxie  cérébelleuse  des  signes  oculaires  tels 
(|ue  l'atrophie  papillaire,  le  rétrécissement  du  champ  visuel,  le  signe 
d'Argyll-Hobertson,  symptômes  d'une  grande  rareté  dans  la  maladie 
de  Friedreich.  L'hérédo-ataxie  cérébelleuse  n'est  d'ailleurs  pas  une 
maladie  autonome,  mais  un  syndrome  commun  à  plusieurs  alVecI ions 
familiales  du  système  nerveux,  reconnaissant  comme  substratum 
anatomique  des  lésions  de  siège  et  de  nature  différents  i  Dejerine  et 
André-Thomas,  1900). 

La  névrite  interstitielle  hypertrophique  et  progressive  de  l'enfance 
de  Dejerine  et  Sottas  présente  assez  de  caractères  communs  avec  la 
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maladie  de  Friedrx'ich  pour  que,  avant  den  pratiquer  la  première 
autopsie,  l'un  de  nous  en  eût  lait  une  l'orme  spéciale  de  la  maladie 
de  Friedreich.  De  la  maladie  de  Friedreich,  elle  a  l'abolition  des 
réflexes,  les  déformations  des  pieds  et  de  la  colonne  vertébrale,  le 
nystagmus,  les  troubles  de  la  parole,  l'incoordination,  etc.  Elle  en 
ditïere  cependant  par  l'hypertrophie  des  troncs  nerveux,  l'atrophie 
musculaire,  les  troubles  de  la  sensibilité,  le  degré  moindre  de  l'alaxie, 
le  signe  de  Homberg,  le  signe  d'Argyll-Hobertson. 

Le  diagnostic  avec  la  chorée  de  Sydenham,  la  chorée  chronique, 
l'athétose  double,  cité  dans  nombre  de  traités  à  cause  des  mouve- 
ments choréo-athétosiques  observés  dans  plusieurs  cas  de  maladie 
de  Friedreich,  ne  supporte  cependant  aucune  difficulté  et  il  est 
superflu  d'y  insister. 

Les  tumeurs  cérébelleuses  seront  faciles  à  distinguer  par  la  céphalal- 
gie, les  vomissements,  les  vertiges  et  surtout  l'examen  du  fond  de  l'œil. 

TRAITEMENT.  —  Aucun  des  moyens  thérapeutiques  employés, 
aussi  bien  les  moyens  internes  que  les  moyens  externes  (hydrothé- 
rapie, massage,  suspension),  n"a  amené  la  guérison,  ni  même  une 
amélioration,  et  on  peut  considérer  comme  inutile  tout  traitement 
s'adressant  à  la  maladie  en  elle-même. 

HÉRÉDO-ATAXIE   CÉRÉBELLEUSE. 

HISTORIQUE.  —  Pierre  Marie  (1894)  a  donné  le  nom  d'hérédo- 
alaxie  cérébelleuse  à  une  affection  caractérisée  par  l'apparition  de  la 
titubation  et  de  l'incoordination  cérébelleuse  chez  plusieurs  membres 
de  la  même  famille.  C'est  à  la  fois  une  maladie  héréditaire  et  une 
maladie  familiale. 

Les  observations  fondamentales  sur  lesquelles  s'est  appuyé  Pierre 
Marie  pour  établir  l'entité  morbide  de  l'hérédo-ataxie  cérébelleuse 
sont  celles  de  Fraser,  de  Nonne,  de  Sanger  Brown,  de  Klippel  et 
Durante. 

Londe,  qui  a  consacré  sa  thèse  à  ce  sujet,  ajouta  a;ix  observations 
précédentes  celles  de  Brissaud  et  Londe,  deux  observations  person- 
nelles, celles  de  Seeligmuller,  d'Erb,  d'Hervouet,  etc. 

Depuis  cette  époque,  plusieurs  observations  ont  été  publiées  de 
divers  côtés  par  Lennmalin,  Pauly,  Hodge,  Miura,  Rossolimo, 
Baumlin,  Voisin  et  Macé  de  Lépinay,  Raymond  et  Rose,  Holmes. 

Lorsque  le  mémoire  de  Pierre  Marie  parut,  il  n'existait  que  deux 
cas  suivis  d'autopsie  :  celui  de  Fraser  et  celui  de  Nonne. 

Dans  ces  dernières  années,  FanaLomie  palliologique  s'est  enrichie 
des  autopsies  publiées  par  Meyer  et  Barker  (sur  l'une  des  malades  de 
Sanger  Brown),  Miura,  et  des  autopsiesde  trois  membres  de  la  famille 
étudiée  par  Klippel  et  Durante  (André-Thomas  et  Jean-Ch.  Roux, 
Vincelet  et  Switalski,  Rydel).  . 
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On  pourrait  s'étonner  de  voir  fi<^urer  l'iiérédo-ataxie  cérébelleuse 
parmi  les  maladies  de  la  moelle,  puisque,  dans  la  pensée  de  Pierre 
Marie,  qui  ne  connaissait  alors  que  les  deux  autopsies  de  Nonne  et 
de  Fraser,  le  substratum  anatomique  était  une  lésion  du  cervelet. 
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Fig.  389. 

Fig.  387  à  389.  —  Hérédo-ataxie  cérébelleuse.  Coupes  transversales  de  la  moelle  au 
niveau  de  la  5*  racine  cervicale  (fig.  387),  de  la  i^  racine  dorsale  (fig.  388),  delà 
U"  racine  lombaire  (fig.  389).  Coloration  par  la  mctliode  de  ^^'eigert-Pal.  — 
Petitesse  de  la  moelle  et  des  racines.  Atrophie  de  la  substance  grise  de  la  moelle, 
plus  [prononcée  à  la  base  de  la  corne  antérieure  et  dans  la  colonne  de  Clarke. 
Dégénéiationpartielledes  cordons  postérieurs,  principalementdu  faisceau  dcGoU 
à  la  région  cervicale.  Dégénération  des  faisceaux  de  Gowcrs  dans  toute  la  hauteur 
de  la  région  dorsale  et  cervicale.  Dégénération  du  faisceau  cérébelleux  direct 
légèrement  appréciable  à  droite  dans  la  région  cervicale.  Racines  antérieures  et 
postérieures  grêles,  mais  non  dégénérées.  rANDRii-TuoM.vs  et  Jean-Ch.  Roux,  Une 
forme  d'héi-édo-ataxie  cérébelleuse  (Revue  de   méd.,   1901).] 

Les  dernières  aulopsies  publiées  n'ont  pas  confirmé  absolument 
cette  manière  de  voir;  dans  certaines  observations,  les  lésions  du 
cervelet  font  complètement  défaut,  mais  la  moelle  est  atteinte;  dans 
quelcjnes  autres  elles  coexistent  avec  des  lésions  de  la  moelle  qui  sont 
tout  à  fait  indépendantes.  C'est  pourcjuoi  il  nous  a  semblé  légitime 
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d'étudier  Ihérédo-alaxie  cérébelleuse  en  même  temps  que  les  maladies 
familiales  et  héréditaires  de  la  moelle  épinière,  et  d'en  discuter  la 
valeur  nosos:rapliique. 

ÉTIOLOGIE.  —  L'un  des  principaux  caractères  est  de  frapper  plu- 
sieurs membres  de  la  même  famille,  non  seulement  dans  une  même 
génération,  mais  dans  plusieurs  générations  successives.  C'est  ainsi 
que  Sanger-Brown  compte  cinq  générations  successives  atteintes  de 
la  même  maladie. 

L'hérédité  est  aussi  signalée  par  Nonne,  Klippel  et  Durante  et 
d'autres  auteurs. 

La  maladie  est  donc  à  la  fois  héréditaire  et  familiale. 

Elle  débute  à  un  âge  relativement  assez  avancé,  plus  tardivement 
que  la  maladie  de  Friedreich,  généralement  après  vingt  ans,  plus 
rarement  après  trente  et  quarante  ans.  C'est  pourquoi  l'hérédité  se 
retrouve  plus  souvent  dans  cette  affection  que  dans  la  maladie  de 
Friedreich.  Le  sexe  paraît  sans  importance. 

Tous  les  membres  d'une  môme  famille  ne  sont  pas  fatalement 
pris.  Il  n'est  pas  nécessaire  que  ceux  qui  sont  frappés  d'hérédo-ataxie 
se  suivent  directement  dans  la  lignée;  il  peut  y  avoir  interposition 
d'un  ou  de  plusieurs  sujets  sains.  Par  contre,  dans  la  famille  observée 
par  Sanger-Brown,  les  dernières  générations  étaient  prises  à  un  âge 
moins  avancé  que  les  premières.  Il  en  est  de  môme  dans  la  famille 
examinée  par  Voisin  et  Macé  de  Lépinay  et  comprenant  trois  géné- 
rations. La  première  génération  est  atteinte  à  l'âge  mùr,  la  deuxième 
dans  la  jeunesse,  la  troisième  dans  l'enfance  (six  ans  et  trois  ans),  ce 
qui  est  exceptionnel. 

En  dehors  de  l'hérédité  homologue,  on  trouve  de  nombreuses  tares 
nerveuses.  Les  antécédents  directs  du  malade  (infections  diverses) 
ne  paraissent  pas  avoir  une  influence  immédiate. 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  Le  signe  capital  est  Vataxie  cérébelleuse. 
Les  malades,  dit  Londe,  ont  l'air  de  chercher  à  reprendre  un 
équilibre  qu'ils  perdentsans  cesse.  Ils  marchent  les  jambes  etlesbras 
écartés,  avec  des  oscillations,  des  hésitations.  Le  pied  est  porté 
brusquement  en  avant,  mais  le  corps  reste  en  arrière  ou  se  porte 
trop  de  côté,  et  l'équilibre  est  à  tout  moment  rornpu.  Il  doit  être 
rétabli  avant  que  l'autre  pied  se  déplace  à  son  tour.  Avant  que  le 
malade  n'atteigne  ce  degré  d'incoordination,  sa  marche  est  irrégu- 
lière ;  au  lieu  de  progresser  droit  devant  lui,  il  se  porte  alternative- 
ment trop  à  droite  ou  à  gauche,  il  festonne.  La  démarche  rappelle 
alors  celle  de  l'ivresse. 

Le  signe  de  Romberg  est  inconstant. 

Au  repos,  Vinstabilité  est  habituelle  :  le  corps  oscille  continuelle- 
ment d'avant  en  arrière,  ou  latéralement. 

L'incoordination  est  généralement  moins  pure  que  dans  certaines 
atïections  exclusivement  localisées  dans  le  cervelet,  telles  que  l'atro- 
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phie  olivo-ponto-cérébelleuse  (J.  Dejerine  et  André-Thomas).  Il  existe 
quelquefois  en  elîet  de  l'incoordinalion  des  membres  inférieurs  : 
ils  se  déplacent  d'une  façon  maladroite  et,  pour  mieux  s'en  assurer, 
il  faut  examiner  le  malade  étendu  sur  son  lit  et  lui  faire  exécuter  des 
mouvements  isolés.  Ces  mouvements  sont  lents,  incertains,  hésitants. 

Il  en  est  ordinairement  de  même  du  côté  des  membres  supérieurs. 
L'incoordinalion  revêt  d'ailleurs  des  caractères  un  peu  différents 
suivant  les  malades. 

Le  plus  souvent  elle  se  rapproche  de  celle  de  la  maladie  de  Frie- 
dreich  :  les  mains  planent.  On  a  encore  signalé  un  tremblement 
intentionnel,  analogue  à  celui  de  la  sclérose  en  plaques.  Quelques 
auteurs  parlent  d'alaxie  vraie.  Les  malades  éprouvent  quelquefois 
de  la  difficulté  à  lâcher  un  objet  après  l'avoir  saisi. 

Des  mouvements  choréiformes  ou  athétosiques  des  membres 
supérieurs  et  inférieurs  ont  été  mentionnés.  L'écriture  est 
tremblée. 

Les  mêmes  phénomènes  se  présentent  à  la  tête  et  à  la  face.  La  tête 
est  rarement  immobile;  lorsqu'elle  n'est  pas  soutenue,  elle  décrit 
des  mouvements  extrêmement  lents  de  rotation.  Klle  oscille  davan- 
tage dans  la  station  debout  ou  pendant  la  marche,  sous  l'influence 
d'une  émotion,  ou  bien  elle  est  animée  d'un  tremblement  intentionnel . 

La  physionomie  des  malades  a  généralement  une  expression  d'éton- 
nement  ;  les  contractions  exagérées  des  muscles  de  la  face  ont  pour 
résultats  des  troubles  de  la  mimique. 

La  parole  est  irrégulière,  lente  ou  explosive,  saccadée,  sourde, 
gutturale,  monotone.  La  langue  est  quelquefois  animée  d'un  léger 
tremblement  fibrillaire. 

La  force  musculaire  est  absolument  intacte  ;  il  n'y  a  pas  de  paralysie. 

La  sensibilité  est  normale  dans  la  grande  majorité  des  cas;  toute- 
fois des  troubles  de  la  sensibilité  cutanée  sont  constatés  chez  les 
malades  de  Klippel  et  Durante  :  chez  celui  que  l'un  de  nous  a  au- 
topsié avec  Roux,  il  existait  à  la  face  interne  de  la  jambe  et  sur  la 
crête  du  tibia  une  anesthésie  complète  pour  toute  sensibilité.  Dans 
les  mêmes  régions  on  notait  un  retard  très  marqué  de  la  perception 
des  sensations. 

Les  troubles  subjectifs  sont  moins  rares,  mais  variables.  Chez 
certains  malades,  les  douleurs  lancinantes  ou  fulgurantes  ouvrent  la 
scène;  d'autres  se  plaignent  de  crampes  musculaires  très  fréquentes 
et  très  vives  siégeant  dans  les  mains,  dans  les  lombes,  dans  les 
membres  inférieurs.  La  céphalée,  la  sensation  de  vide  dans  la  tête, 
la  fatigue,  les  sensations  de  raideur  sont  relevées  dans  plusieurs 
observations. 

Le  sens  musculaire,  la  notion  de  position,  la  notion  de  poids  sont 
conservés. 

Les  réflexes  tendineux  sont  exagérés  ou  conservés.  Les  phéno- 
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mènes  spasmodiques,  la  contracture  n'apparaissent  que  tardivement. 

Le  vertige  est  inconstant  et,  par  conséquent,  il  n'est  pas  la  cause  de 
la  lilubation  et  de  l'incoordination  pendant  la  marche. 

Les  troubles  sphinctériens  et  les  troubles  trophiques  ne 
rentrent  pas  dans  le  cadre  de  la  maladie.  A  une  période  avancée, 
l'atrophie  musculaire  peut  s'installer.  En  dehors  de  toute  atrophie, 
des  tremblements  fibrillaires  très  nets  peuvent  se  voir  dans  la 
plupart  des  masses  musculaires. 

La  sensibilité  olfactive  est  intacte.  Il  n'en  est  pas  de  môme  de  la 
vue.  L'atrophie  papillaire  est  signalée  dans  quelques  observations 
et  s'accompagne  de  rétrécissement  du  champ  visuel;  dans  les  cas  de 
Sanger-Brown,  les  réactions  pupillaires  à  la  lumière  sont  lentes  ou 
abolies;  des  secousses  nystagmiformes  ont  été  vues  chez  la  plupart 
des  malades;  les  paralysies  oculaires  existent  assez  souvent. 

La  diminution  de  l'acuité  auditive  est  mentionnée  dans  quelques 
observations  (Klippel  et  Durante). 

Les  facultés  intellectuelles  sont  légèrement  affaiblies;  la  mémoire, 
l'attention  sont  diminuées  ;  l'arrêt  de  développement  mental  peut 
aller  jusqu'à  la  débilité  (Nonne,  Erb). 

ÉVOLUTION.  —  PRONOSTIC.  —  La  marche  de  la  maladie  est  essen- 
tiellement lente  et  progressive.  Elle  est  chez  quelques  malades  irré- 
gulière, en  ce  sens  qu'à  certains  moments  elle  se  précipite  pour  se 
ralentir  ensuite.  Londe  divise  l'évolution  en  quatre  périodes  :  la 
première  ou  prodromique  est  contingente,  elle  n'a  rien  de  caracté- 
ristique, elle  n'est  traversée  que  par  des  accidents  neurasthéniques; 
avec  la  deuxième  ou  période  de  début  apparaît  l'ataxie  cérébelleuse; 
celle-ci  acquiert  dans  la  troisième  période  une  telle  intensité  que  la 
station  debout  et  la  locomotion  sans  aide  sont  devenues  impossibles. 
L'impotence  est  absolue  à  la  quatrième  période.  Cette  division  est 
quelque  peu  schématique;  mais  elle  forme  un  cycle  qui  est  plus  ou 
moins  rapidement  parcouru  suivant  les  malades.  Les  uns  arrivent  à 
l'impotence  absolue  en  dix,  quinze  ou  vingt  ans,  les  autres  en  trois 
ou  quatre  ans. 

La  maladie  ne  s'arrête  jamais  dans  son  évolution  et  par  consé- 
quent ne  guérit  pas.  La  mort  est  généralement  due  à  une  maladie 
intercurrente,  et  souvent  à  la  tuberculose. 

DIAGNOSTIC.  —  L'hérédo-ataxie  cérébelleuse  diffère  de  la  maladie 
de  Friedreich  :  par  l'état  des  réflexes  tendineux  qui  sont  conservés 
ou  exagérés,  l'absence  de  scoliose  et  de  déformation  des  pieds,  par 
son  début  à  un  âge  plus  avancé.  Et  encore  la  scoliose  a  été  notée 
plusieurs  fois  dans  l'hérédo-ataxie  cérébelleuse  (Londe),  moins 
marquée  il  est  vrai  que  dans  la  maladie  de  Friedreich.  Le  pied  bot 
équin  a  été  également  observé  (Erb).  Il  est  incontestable  qu'il  existe 
des  analogies  frappantes  entre  ces  deux  affections. 

Le  diagnostic  avec  les  affections  cérébelleuses  est  des  plus  délicat. 
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Il  est  évident  que  si  les  symptômes  cérébelleux  se  manifestent  chez 
plusieurs  membres  de  la  môme  famille  on  portera  le  diagnostic 
d'hérédo-ataxie  cérébelleuse  ;  en  dehors  de  cette  condition,  on  se 
conlentera  de  reconnaître  la  maladie  du  cervelet.  La  présence  de 
troubles  de  la  sensibilité,  de  douleurs  lancinantes,  la  déformation 
des  pieds  sont  plutôt  en  faveur  des  lésions  médullaires  et  laissent 
supposer  qu'il  ne  s'agit  pas  dun  cas  pur  de  lésion  cérébelleuse. 

Dans  la  symptomatologie  de  la  sclérose  en  plaques^  les  phéno- 
mènes spasmodiques  occupent  une  plus  large  place,  les  réflexes 
sont  très  exagérés,  le  tremblement  intentionnel  y  est  plus  typique, 
les  phénomènes  parétiques  plus  fréquents.  Le  caractère  familial  et 
héréditaire  fait  ordinairement  défaut. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  Lorsque  le  mémoire  de  Pierre  Marie 
a  paru,  il  n'existait  que  deux  cas  suivis  d'autopsie,  celui  de  Fraser  et 
celui  de  Nonne.  Sur  l'examen  analomique  du  cas  de  Fraser,  on  n'a 
que  peu  de  renseignements  ;  l'écorce  cérébelleuse  était  réduite  de 
moitié,  les  lamelles  plus  étroites  et  plus  serrées  que  normalement  ; 
les  cellules  de  Purkinje  étaient  moins  nombreuses  et  celles  qui  per- 
sistaient étaient  nettement  altérées.  La  substance  blanche  présentait 
une  légère  décoloration,  mais,  en  comparaison  avec  la  substance 
grise,  elle  paraissait  plutôt  trop  épaisse  ;  un  examen  plus  détaillé  de 
l'écorce  et  de  la  substance  blanche,  du  bulbe  et  de  la  protubérance, 
des  divers  systèmes  de  tiljres  qui  sont  en  connexion  avec  le  cervelet, 
fait  malheureusement  défaut. 

Les  résultats  de  l'examen  anatomique  du  cas  de  Nonne  sont  plus 
précis.  L'atrophie  du  cervelet  paraît  être  une  atrophie  due  à  un 
arrêt  de  développement  :  l'encéphale  est  plus  petit  qu'un  encéphale 
normal.  Toutes  les  parties  constituantes  du  cervelet  sont  macrosco- 
piquement  et  microscopiquemcnt  normales,  mais  elles  sont  moins 
nombreuses  que  chez  un  sujet  sain  du  môme  âge  ;  il  n'y  a  pas  trace 
de  dégénérescence,  ni  de  lésions  cellulaires;  c'est  plutôt  un  organe 
petit  qu'un  organe  atrophié,  le  mot  alrophie  laissant  sous-entendre 
un  processus  de  destruction  et  de  régression.  La  lésion  cérébelleuse 
n'est  pas  pure  et  l'examen  des  racines  antérieures  et  des  racines  pos- 
térieures montre  qu'à  la  région  cervicale  et  à  la  région  lombaire  il 
existe  beaucoup  plus  de  fibres  grêles  (jue  normalement  ;  il  en  est  de 
même  pour  les  nerfs  périphéritiues.  Dans  une  deuxième  autopsie, 
publiée  par  le  même  auteur,  les  lésions  se  bornent  à  une  simple 
agénésie  du  cervelet,  sans  altt'rations  de  la  moelle,  du  bulbe  et  des 
nerfs  périphériques;  seuls  les  nerfs  optiques  sont  atrophiés. 

Le  cas  de  Miura  est  très  comparable  à  celui  de  Nonne  :  le  cervelet 
est  petit,  mais  l'examen  n'y  décèle  aucune  trace  de  sclérose  ou  d'al- 
térations quelconques  ;  les  diverses  parties  sont  bien  proportionnées 
les  unes  aux  autres.  La  moelle  est  extrêmement  atrophiée,  mais  non 
dégénérée.  L'axe  cérébro-spinal  est  en  général  petit. 
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A  côté  de  ces  observations  dans  lesquelles  l'atrophie  ou  l'agénésie 
du  cervelet  n'est  pas  douteuse,  il  y  en  a  dans  lesquelles  l'autopsie  a 
révélé  des  lésions  d'un  autre  ordre. 

A  l'autopsie  du  sixième  malade  de  Sanger-Brown,  pratiquée  par 
Meyer,  il  n'y  a  pas  d'atrophie  du  cervelet,  ou  du  moins  elle  est  dou- 
teuse; mais,  par  contre,  la  moelle  est  diminuée  de  volume,  il  existe  des 
lésions  sur  toute  sa  hauteur,  particulièrement  prononcées  dans  la 
région  cervicale;  elles  intéressent  le  faisceau  de  Goll,  le  faisceau 
cérébelleux  direct  ;  les  cellules  de  la  colonne  de  Clarke  sont  peu 
nombreuses.  Mêmes  constatations  dans  les  deux  autopsies  de  Barker 
sur  deux  sujets  de  la  famille  de  Sanger-Brown. 

Au  point  de  vue  anatomique,  les  observations  de  Sanger-Brown 
ne  peuvent  être  rangées  dans  le  même  groupe  que  celles  de  Fraser, 
Nonne,  Miura.  Il  en  est  de  môme  des  observations  de  Klippel  et 
Durante  concernant  la  famille  Haud.... 

Des  trois  autopsies  faites  dans  cette  famille,  la  première  a  été  pu- 
bliée par  Vincelet,  puis  par  Switalski.  Le  cervelet  est  plus  petit  qu'un 
cervelet  normal,  le  nombre  des  circonvolutions  est  très  diminué, 
les  sillons  sont  plus  profonds  et  plus  larges.  Le  nombre  des  cellules 
de  Purkinje  et  leur  structure  ne  présentent  rien  d'anormal.  La  sub- 
stance blanche  centrale  est  réduite  de  volume  et  moins  colorée,  le 
noyau  dentelé  ne  présente  pas  de  lésions.  Les  lésions  de  la  moelle 
sont  les  suivantes  :  dégénérescence  très  intense  du  faisceau  de 
Gowers,  du  faisceau  cérébelleux  direct;  dégénérescence  peu  intense 
des  faisceaux  de  Goll  et  de  Burdach  ;  dégénérescence  des  cordons 
antérieurs,  intégrité  presque  complète  des  cordops  latéraux,  sauf 
dans  la  région  lombaire  de  la  moelle  ;  diminution  des  cellules  de  la 
colonne  de  Clarke,  atrophie  de  la  corne  postérieure  et  de  la  corne 
antérieure.  Dans  les  racines  rachidiennes  et  dans  les  nerfs  périphé- 
riques, prédominance  des  fibres  fines  sur  les  grosses  fibres  à 
myéline. 

A  l'autopsie  de  la  sœur  du  précédent  malade,  André-Thomas  et 
Jean-Ch.  Roux  ont  relevé  les  particularités  suivantes: 

1"  La  petitesse  relative  de  l'axe  cérébro-spinal,  la  gracilité  vraiment 
remarquable  de  la  moelle,  des  racines  antérieures  et  postérieures; 
la  quantité  considérable  de  fibres  de  petit  calibre  qui  entrent  dans 
la  composition  des  racines  antérieures  et  postérieures  ; 

'2°  Des  altérations  de  la  substance  grise  et  des  cordons  de  la 
moelle,  semblables  à  celles  qui  ont  été  signalées  par  Switalski; 

3°  La  dégénération  du  cordon  latéral  du  bulbe  et  du  noyau  corres- 
pondant, la  dégénération  du  corps  restiforme  dans  sa  partie 
centrale  ; 

A"  Le  cervelet  est  d'un  volume  un  peu  au-dessous  de  la  moyenne, 
mais  sain  d'apparence.  Il  est  proportionné  à  celui  de  l'axe  cérébro- 
spinal. L'examen  histologique  n'y  décèle  aucune  altération. 


HÉRÉDO-ATAXIE  CÉRÉBELLEUSE.  34—743 

Les  constatations  anatomiques  faites  par  Rydel  à  l'autopsie  du  troi- 
sième membre  de  la  famille  Haud...  concordent  avec  les  résultats 
des  deux  premières.  Le  cervelet  était  plus  petit  que  dans  l'observation 
de  Thomas  et  Roux,  mais  il  est  à  remarquer  encore  une  fois  que 
l'atrophie  porte  non  seulement  sur  le  cervelet,  mais  sur  tout  l'axe 
cérébro-spinal. 

Dans  le  cas  de  Menzel,  considéré  par  plusieurs  auteurs  comme 
rentrant  dans  l'hérédo-ataxie  cérébelleuse,  il  existe  à  la  fois  des 
lésions  dégénéralives  du  cervelet  et  de  la  moelle. 

CLASSIFICATION.  —  Puisque  les  lésions  relevées  à  l'autopsie 
diffèrent  d'une  famille  à  l'autre,  et  que  l'analomie  pathologique  doit 
avoir  une  part  aussi  importante  que  la  clinique  dans  la  classification 
des  maladies  nerveuses,  il  semble  qu'il  faut  élargir  la  conception  de 
Pierre  Marie.  Il  a  isolé  parmi  les  maladies  nerveuses  héréditaires 
un  type  clinique,  mais  il  s'agit  moins  d'une  maladie  autonome  à  lésions 
toujours  identiques  que  d'un  syndrome  morbide.  Dans  tous  les  cas 
le  système  cérébelleux  est  atteint,  mais  il  peutètre  touché  soit  dans 
le  cervelet  lui-même  (cas  de  Fraser,  de  Nonne,  de  Miura),  soit  dans 
les  centres  et  dans  les  voies  cérébelleuses  de  la  moelle  (cas  de  Menzel), 
soit,  avec  une  très  grande  prédilection,  dans  les  voies  cérébelleuses 
de  la  moelle,  et  c'est  dans  ce  dernier  groupe  que  se  rangent  les 
malades  de  Sanger-Brown,  ceux  de  Klippel  et  Durante  ;  en  outre, 
dans  tous  ces  cas  le  système  nerveux  est  plus  petit  qu'à  l'état  nor- 
mal. D'autre  pari,  dans  le  cas  de  Menzel,  il  s'agit  d'une  atrophie 
dt'générative  du  cervelet,  absolument  dilférente  de  la  petitesse  du 
cervelet  signalée  par  Nonne  et  Miura  ;  et  dans  les  observations 
concernant  le  frère  et  la  sœur  qu'a  publiées  Spiller,  et  qu'il  rapporte 
à  l'hérédo-ataxie  cérébelleuse,  l'atrophie  du  cervelet  est  une  atrophie 
scléreuse.  L'hérédo-ataxie  cérébelleuse  est  donc  un  syndrome  commun 
à  des  alfections  familiales  du  système  nerveux,  et  relevant  soit  d'une 
lésion  du  cervelet  de  nature  variable  (petitesse  ou  agénésie,  atrophie 
dégénérative,  sclérose),  soit  de  lésions  des  voies  afférentes  ou 
efférentes  du  cervelet;  dans  chaque  groupe,  à  côté  de  l'hérédité  et  du 
caractère  familial,  à  côté  des  symptômes  cérébelleux  et  des  lésions 
des  systèmes  cérébelleux,  il  existe  quelques  particularités  anato- 
miques et  cliniques  qu'on  ne  trouve  pas  dans  les  autres  groupes 
(André-Thomas  et  J.-Ch.  Roux).  Ainsi  envisagée,  l'hérédo-ataxie 
cérébelleuse  comprend  tout  aussi  bien  la  maladie  de  Friedreich. 

D'ailleurs,  il  existe  des  types  de  transition  entre  la  maladie  de 
Friedreich  et  l'hérédo-ataxie  cérébelleuse,  non  seulement  au  point  de 
vue  clinique  (Lenoble  cl  Aubineau),  mais  encore  au  point  de  vue 
anatomique  (Perrero). 

Raymond  a  exprimé  une  opinion  analogue  à  propos  dune  obser- 
vation de  maladie  de  Friedreich,  suivie  d'autopsie  :  à  côté  des  lésions 
de  la  moelle,  il  existait  une  atrophie  dilTuse  de  l'écorce  cérébelleuse, 
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avec  raréfaction  des  cellules  de  Purkinje.  Les  lésions  étaient  en 
somme  très  analogues  à  celles  qui  ont  été  décrites  dans  Thérédo- 
ataxie  cérébelleuse.  Aussi  cet  auteur  ne  voit-il  c  dans  la  maladie  de 
Friedreich,  dans  le  syndrome  de  Pierre  Marie,  dans  les  formes  de 
transition,  que  des  types  morbides  ayant  tous  comme  point  commun 
l'atteinte  du  système  cérébelleux  dans  ses  centres  ou  dans  ses  voies 
afférentes  ou  efTérentes  ». 

Dans  un  cas  typique  de  maladie  de  Friedreich,  nous  avons  nous- 
mêmes  constaté  une  atrophie  considérable  du  cervelet  portant  à  la 
fois  sur  l'écorce  cérébelleuse,  sur  la  substance  blanche  et  sur  les 
noyaux  centraux. 

Toutefois,  dans  la  maladie  de  Friedreich  les  dégénérations  des 
cordons  postérieurs  sont  beaucoup  plus  intenses  et  tout  à  fait  com- 
parables à  celles  du  tabès. 

En  résumé,  l'hérédo-ataxie  cérébelleuse  n'existe  pas  comme  entité 
morbide,  et,  comme  le  fait  remarquer  Holmes  (1907),  il  ne  faut 
l'accepter  que  comme  un  titre  de  convention,  qui  a  servi  à  grouper 
des  observations  de  malades  ayant  des  symptômes  communs,  mais 
dont  la  nature  de  l'affection  restait  indéterminée.  Cette  dénomina- 
tion n'était  du  reste  justifiée  ni  par  l'anatomie  pathologique,  comme 
l'ont  démontré  plus  tard  les  autopsies  des  malades  qui  avaient  servi 
à  édifier  ce  nouveau  type  morbide,  ni  par  la  clinique,  parce  que  cer- 
tains symptômes,  tels  que  les  douleurs  lancinantes  ou  l'atrophie 
optique,  signalés  chez  plusieurs  malades,  ne  rentrent  pas  dans  la 
symptomatologie  des  affections  cérébelleuses,  ni  même  par  l'étiologie, 
puisque  l'hérédité  faisait  défaut  dans  les  cas  de  Fraser  et  de  Nonne. 
D'après  Holmes,  il  n'y  aurait  que  les  cas  qu'il  a  publiés  récemment 
(1907)  qui  rentreraient  dans  le  cadre  de  l'hérédo-ataxie  cérébelleuse  : 
les  symptômes  et  les  lésions  étaient  exclusivement  cérébelleux  et  la 
maladie  avait  le  caractère  familial. 

TRAITEMENT.  —  La  thérapeutique  est  impuissante  à  enrayer  la 
marche  de  telles  alïections;  la  multiplicité  des  lésions  rend  même 
inutile  toute  tentative  de  rééducation  des  mouvements. 

PARAPLÉGIE  SPASMODIQUE  SPINALE  FAMILIALE. 

HISTORIQUE.  —  La  coexistence  de  la  paraplégie  spasmodique 
chez  plusieurs  membres  de  la  même  famille  a  été  signalée  par  Little 
(deux  frères  et  un  cousin).  Strïimpell  (1880)  attira  l'attention  sur 
des  faits  semblables  et  leur  a  donné  le  nom  de  paraplégie  spinale 
spasmodique  familiale.  Des  deux  malades  observés  par  Strûmpell,  le 
plus  jeune  présentait  le  type  du  tabès  dorsal  spasmodique  de  Erb- 
Charcol;  l'aîné  paraissait  plutôt  atteint  de  sclérose  en  plaques.  Plus 
tard  (1886),  Strïimpell  eut  l'occasion  de  faire  l'autopsie  de  l'un  de  ses 
malades,  et  plus  récemment  (1904)  cet  auteur  en  rapportait  trois  nou- 
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veaux  cas  avec  autopsie  (Voy.5c/e'>ose/>n>7H7ù'e  descordons  latéraux)^ 

Depuis,  de  nombreuses  observations  semblables  ont  été  publiées 
(Nœf,  Bernhardl,  Kraiïl-Ebing,  Tooth,  Striimpell,  Newmark,  Erb» 
Souques,  Raymond,  Spiller,  Morquio,  Pellezzi,  Jones,  etc.).  Toutes 
ne  sont  pas  comparables;  chez  quelques  malades  il  existait,  outre 
la  paraplégie  spasmodique,  des  troubles  bulbaires  et  cérébraux 
(Bernhardt)  qui  évoquaient  l'idée  d'une  sclérose  en  plaques  (Pauly 
et  Bonne);  chez  d'autres,  raccouchement  avant  terme,  le  strabisme, 
l'apparition  tardive  de  la  parole,  le  développement  incomplet  de 
l'intelligence  font  incliner  vers  une  affection  cérébrale. 

La  paraplégie  spasmodique  familiale  reconnaîtrait  ainsi,  suivant 
les  cas,  soit  une  origine  cérébrale,  soit  une  origine  spinale. 
Lorrain  (1898)  Ta  étudiée  dans  sa  thèse,  mais  il  nous  paraît  en  avoir 
élargi  le  cadre  outre  mesure.  Il  est  vraisemblable  que,  quand  on  en 
connaîtra  mieux  Tanatomie  pathologique,  cette  affection  ne  sera 
plus  considérée  comme  une  entité  morbide,  mais  comme  un  syn- 
drome commun  à  des  affections  familiales  de  nature  et  de  siège 
différents.  La  description  qui  suit  ne  doit  par  conséquent  être  consi- 
dérée que  comme  provisoire. 

ÉTIOLOGIE.  — L'éliologieest  encore  très  obscure.  Le  seul  fait  hors 
de  contestation  est  l'hérédité.  L'hérédité  est  rarement  homologue 
(observations  de  Slrûmpell,  Melotti  et  Cantalamessa,  Lorrain);  ce 
que  l'on  trouve  le  plus  souvent,  c'est  une  tare  névropathique,  alié- 
nation mentale,  hystérie,  épilepsie,  chorée  chronique  :  c'est  sur  le 
fond  de  la  dégénérescence  héréditaire  qu'évolue  la  paraplégie  spas- 
modique familiale.  Dans  le  même  ordre  d'idées,  il  faut  relever  la 
fréquence  de  la  consanguinité  des  parents. 

L'alcoolisme  des  ascendants  joue  aussi  un  rôle  évident,  et  agit 
comme  agent  de  déchéance  sociale,  de  même  que  la  syphilis. 

La  maladie  frappe  à  peu  près  également  les  garçons  et  les  filles, 
un  peu  plus  les  garçons  (32  garçons  pour  25  filles,  d'après  Lorrain,  en 
comptant  tous  les  cas  énoncés  par  cet  auteur  dans  son  historique). 

La  maladie  apparaît  à  des  âges  très  différents.  Parfois,  dès  que 
l'enfant  commence  à  marcher,  les  troubles  se  manifestent  (Achard 
et  Fresson)  ;  d'autres  fois,  le  malade  ne  commence  à  éprouver 
de  la  difficulté  de  la  marche  qu'à  un  Age  avancé  (quarante  et 
cinquante-six  ans,  Strùmpcll).  Le  plus  souvent,  la  maladie  appa- 
raît dans  la  seconde  enfance  et  l'adolescence,  entre  huit  et 
quinze  ans.  Jendrassik  a  attiré  l'attention  sur  ce  fait  que  presque 
toujours  l'affection  éclate  à  peu  près  au  même  âge  chez  les  membres 
d'une  môme  famille. 

On  peut,  avec  Lorrain,  reconnaître  comme  causes  occasionnelles 
les  maladies  infectieuses  (variole,  rougeole,  scarlatine,  grippe,  acci- 
dents fébriles  non  classés),  le  traumatisme. 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  Quand  on  étudie  les  observations  de  para- 
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plégie  spasraodique  familiale  publiées  jusqu'ici,  on  esl  frappé  de  ce 
fait  que  si,  chez  tous  les  malades,  on  retrouve  une  série  de  caractères 
communs,  il  s'ajoute  souvent  pour  chaque  famille  des  phénomènes 
particuliers  qui  font  que  tous  ces  cas  ne  sont  pas  absolument  super- 
posables  les  uns  aux  autres.  Comme  base  commune,  on  trouve  la 
paraplégie  spasmodique,  qui  reste  parfois  pure  et  garde  dans  les 
<;as  complexes  le  rôle  prédominant.  A  l'exemple  de  Jendrassik,  de 
Lorrain,  on  peut  reconnaître  plusieurs  types  cliniques. 

I  Paraplégie  spasmodique  pure.  —  La  symptomatologie  est 
ici  absolument  identique  à  celle  que  Ton  observe  dans  le  tabès  spas- 
modique et  dans  la  maladie  de  Little.  Les  membres  inférieurs  sont 
en  contracture,  et  les  malades  sont  impotents  proportionnellement 
à  cette  contracture  ;  la  force  musculaire  est  normale  ;  la  sensibilité 
est  intacte,  sauf  exceptionnellement  quelques  sensations  subjectives 
d'engourdissement,  de  faiblesse  ;  les  réflexes  tendineux  sont  exagérés 
et  il  y  a  de  la  trépidation  spinale.  Pas  d'atrophie  musculaire,  pas  de 
modifications  des  réactions  électriques.  Les  troubles  des  sphincters 
ne  sont  mentionnés  que  dans  les  observations  deTooth,  Duchateau, 
Courtellemont.  Les  déformations  des  membres  inférieurs  sont 
variables,  suivant  les  cas.  Dans  les  formes  les  plus  légères,  il  n'existe 
qu'un  pied  bot  varus  équin  spasmodique,  peu  accentué,  qui  ne  gêne 
pas  beaucoup  la  marche.  Comme  dans  la  maladie  de  Little,  au  pied 
bot  peut  s'adjoindre  une  légère  flexion  des  jambes  sur  les  cuisses  avec 
contracture  des  adducteurs.  L'exagération  de  l'équinisme  rend  le 
malade  digitigrade;  enfin,  au  degré  le  plus  accentué,  l'adduction 
exagérée  des  cuisses  entraîne  le  croisement  des  jambes,  qui  chevau- 
chent l'une  sur  l'autre,  rend  la  marche  impossible  et  gêne  la  miction 
et  la  défécation  (Lorrain). 

11.  Formes  complexes.  —  Dans  l'immense  majorité  des  cas,  la 
maladie  «  a  tendance  à  verser  dans  la  symptomatologie  de  la  sclérose 
en  plaques  »  (Raymond).  Les  membres  supérieurs  sont  envahis  par  la 
contracture;  les  réflexes  tendineux  s'exagèrent.  A  l'occasion  des 
mouvements  volontaires,  on  voit  apparaître  un  tremblement  inten- 
tionnel, dont  les  oscillations  augmentent  d'amplitude  à  mesure  que 
le  mouvement  s'exécute,  mais  restent  toujours  de  peu  d'étendue.  La 
parole,  parfois  scandée,  est  le  plus  souvent  lente,  nasillarde,  bé- 
gayante. Les  troubles  oculaires  sont  rares  (Jendrassik).  Courtellemont 
a  observé  la  lagophthalmie  ;  on  a  encore  signalé  le  nystagmus, 
l'atrophie  papillaire,  le  strabisme. 

Dans  d'autres  familles,  la  maladie  peut  être  considérée  comme  une 
forme  de  transition  entre  la  paralysie  spasmodique  et  l'hérédo-ataxie 
cérébelleuse  (Pauly  et  Bonne,  Jendrassik),  la  maladie  de  Friedreich 
(Jendrassik)  ou  la  sclérose  latérale  amyotrophique  (Striimpell). 

Dans  la  paraplégie  spasmodique  familiale,  les  facultés  intellectuelles 
«ont  intactes;  parfois  on  observe  de  l'apathie,  de  l'insouciance.  La 
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diminution  de  linlelligence,  l'atrophie  des  membres  supérieurs 
peuvent  faire  considérer  les  cas  rapportés  par  Higier  comme  des  faits 
de  transition  avec  la  diplégie  cérébrale  infantile. 

La  leucocytose  du  liquide  céphalo-rachidien  faisait  défaut  chez  le 
malade  de  ('ourtellemont. 

ÉVOLUTION.  —  A  part  un  cas  avec  amélioration  passagère  observé 
par  Ilochhaus,  la  maladie  suit  toujours  une  marche  progressive  ; 
assez  souvent  on  observe  un  état  stationnaire  plus  ou  moins  prolongé 
après  lequel  la  maladie  reprend  sa  marche.  Débutant  par  les 
membres  inférieurs,  l'afTection  s'étend  aux  membres  supérieurs,  aux 
yeux,  à  la  parole.  C'est  par  années  qu'il  laut  compter  l'évolution  très 
lente  de  la  maladie.  Peu  à  peu,  elle  aboutit  aux  attitudes  vicieuses 
incurables  et  à  l'impotence  fonctionnelle.  Rarement  la  mort  est  le 
fait  de  l'affection  elle-même.  Le  plus  souvent  elle  est  due  à  une  com- 
plication, une  maladie  infectieuse  et  surtout  la  tuberculose. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  Les  deux  premières  autopsies  de 
paraplégie  spasmodique  familiale  appartiennent  à  Striimpell. 

Macroscopiquement,  il  n'existe  aucune  lésion  ni  du  cerveau,  ni  de 
la  moelle,  ni  des  veines,  ni  des  méninges.  Le  microscope  seul  révèle 
les  lésions.  Dans  le  premier  cas  (1886),  les  faisceaux  pyramidaux 
présentaient  à  la  région  lombaire  une  dégénérescence  peu  accen- 
tuée, qui  atteignait  son  maximum  à  la  région  dorsale,  et  diminuait 
progressivement  à  la  région  cervicale  pour  disparaître  au  niveau  du 
bulbe.  Mais,  même  dans  les  parties  les  plus  atteintes,  il  persistait 
toujours  un  certain  nombre  de  fibres  saines.  A  mesure  que,  en 
remontant  dans  la  moelle,  la  dégénérescence  des  faisceaux  pyrami- 
daux diminuait,  deux  autres tachesde  dégénérescenceapparaissaient. 
Dès  la  région  dorsale  inférieure,  le  cordon  de  GoU  était  dégénéré, 
ses  lésions  atteignaient  leur  maximum  à  la  région  cervicale  supé- 
rieure, et  se  continuaient  ainsi  jusqu'au  noyau  bulbaire  correspon- 
dant. A  la  région  cervicale  inférieure,  le  faisceau  cérébelleux  direct 
était  dégénéré  également,  et  cette  tache  de  dégénérescence  pouvait 
«tre  suivie  jusqu'aux  olives.  Contrairement  à  la  loi  générale,  la  dégé- 
nérescence du  faisceau  pyramidal  semblait  être  ascendante  ;  celle 
des  faisceaux  do  (ioll  et  cérébelleux  directs  être  descendante.  Pour 
Striimpell,  il  s'agit  d'une  dégénérescence  primitive  systématisée, 
combinée. 

Sur  les  trois  dernières  observations  de  Striimpell  (1904),  une  seule 
a  trait  à  un  cas  héréditaire  (hérédité  similaire  directe)  à  début  tardif 
(après  quarante  ans).  A  l'autopsie  on  trouva  dans  les  trois  cas  une 
sclérose  bilatérale  des  faisceaux  pyramidaux  diminuant  dintensilé 
de  bas  en  haut,  tandis  qu'il  n'y  avait  qu'une  très  légère  dégénération 
des  cordons  de  Goll  à  la  région  cervicale  et  une  altération  insic^ni- 
fiante  des  faisceaux  cérébelleux  directs. 

Dans  le  cas  de  Nowmark  (1904),  les  faisceaux  pyramidaux  étaient 
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dégénérés  sur  toute  la  hauteur  de  la  moelle;  le  cordon  de  Goll  Tétait 
également  et  les  racines  postérieures  étaient  saines. 

DIAGNOSTIC.  —  Certaines  maladies  (telles  que  la  myélite,  le  mal 
de  Pott,  la  syphilis  héréditaire)  peuvent  frapper  plusieurs  enfants 
d'une  même  famille.  L'étude  des  antécédents,  Texamen  général  du 
malade,  la  paralysie  des  sphincters  sont  les  principaux  éléments  du 
diagnostic.  Le  caractère  familial  sépare  cette  affection  du  tabès 
dorsal  spasmodique  (sclérose  primitive  des  faisceaux  pyramidaux). 
Quand,  en  évoluant,  la  maladie  se  complique,  le  diagnostic  devient 
des  plus  délicat. 

La  sclérose  en  plaques  débute  d'ordinaire  plus  tardivement,  parfois 
après  une  infection.  La  démarche  est  moins  franchement  spasmo- 
dique, les  oscillations  du  tremblement  sont  plus  amples.  Les  attitudes 
vicieuses  (croisement  des  jambes,  pied  bot)  sont  peu  accentuées.  La 
parole  est  plus  scandée.  Il  peut  exister  des  troubles  de  la  sensibilité. 
Malgré  ces  caractères,  le  diagnostic  peut  parfois  être  très  difficile. 

Dans  la  maladie  de  Friedreich,  outre  les  symptômes  si  particuliers 
qui  caractérisent  cette  affection,  les  réflexes  tendineux  sont  abolis. 
Dans  Vhérédo-alaxie  cérébelleuse,  la  démarche  est  plus  cérébelleuse 
que  spasmodique;  la  parole  est  explosive;  il  n'y  a  pas  de  trépidation 
spinale.  En  faveur  de  la  diplégie  cérébrale  infantile  plaident  les 
troubles  intellectuels,  l'atrophie  musculaire  et  osseuse,  la  prédomi- 
nance fréquente  des  symptômes  d'un  côté  du  corps;  les  membres 
supérieurs  sont  d'ordinaire  plus  atteints  que  les  inférieurs.  La  mala- 
die de  Litlle  se  distingue  de  la  paraplégie  spasmodique  familiale  par 
son  début  plus  précoce,  par  sa  tendance  à  l'amélioration  progressive, 
par  ses  antécédents  (naissance  avant  terme,  accouchement  laborieux. 

En  résumé,  on  ne  posera  le  diagnostic  de  paraplégie  spasmodique 
familiale  qu'avec  des  réserves.  Dans  la  forme  pure,  la  paraplégie 
spasmodique,  en  elle-même,  ne  se  présente  pas  avec  des  caractères 
tellement  spéciaux  qu'elle  puisse  être  distinguée  des  autres  types  de 
paraplégie  spasmodique.  Dans  les  formes  complexes,  les  ressem- 
blances avec  la  sclérose  en  plaques,  qui  elle  aussi  est  très  polymorphe, 
peuvent  être  frappantes.  Le  caractère  familial  de  la  maladie  reste 
donc  le  principal  élément  de  diagnostic.  Or,  comme  nous  l'avons  fait 
déjà  remarquer,  la  coexistence  de  la  paraplégie  spasmodique  chez 
plusieurs  membres  de  la  même  famille  n'implique  pas  forcément 
l'existence  d'une  affection  spéciale  familiale  ;  et,  d'autre  part,  en  pré- 
sence d'un  cas  isolé  de  paraplégie  spasmodique  dont  la  nature  reste 
indéterminée,  on  ne  peut  éliminer  de  parti  pris  le  diagnostic  de  la 
paraplégie  spasmodique  familiale  ;  on  peut  tout  aussi  bien  observer 
dans  une  famille  un  cas  isolé  de  maladie  de  Friedreich.  En  somme, 
cette  maladie  est  encore  à  l'étude  et  de  nouveaux  documents  sont 
nécessaires  pour  en  préciser  la  nature,  les  limites  et  les  caractères. 

TRAITEMENT.  —  Il  est  le  même  que  celui  de  la  maladie  de  Little. 
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AFFECTIONS  CONGÉNITALES  DE  LA  MOELLE 

A  M  YÉ  LIES.  —  SI»I\A  BIFIDA. 

Les  anomalies  de  développement  de  la  moelle  n'offrent  pas  seule- 
ment un  intérêt  embryolo^^ique,  anatomiqueou  pathogénétique  :  lors- 
qu'cllesne  sont  pas  incompatibles  avec  l'existence,  elles  sont  curieuses 
par  certaines  conséquences  physiologiques  et  cliniques. 

Elles  coïncident  généralement  avec  la  persistance  d'une  fissure  de 
la  colonne  vertébrale  et  des  membranes  enveloppantes. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —Au  début  delà  vie  embryonnaire, 
lespremières  ébauches  de  la  moelle  sont  représentées  par  une  simple 
dépression  du  feuillet  externe  (gouttière  médullaire),  puis  par  une 
fente  et  enfin  par  un  canal  formés  à  ses  dépens.  Pendant  une  cer- 
taine période  de  son  développement,  la  moelle  est  par  conséquent  en 
continuité  directe  avec  les  éléments  qui  formeront  plus  tard  le  tégu- 
ment externe.  Le  mésoderme  forme  une  gaine  qui  entoure  de  toutes 
parts  la  fente  médullaire  :  elle  devient  complète  en  arrière  lorsque 
celle-ci  se  ferme  pour  se  transformer  en  canal  et  se  séparer  complè- 
tement du  feuillet  externe;  elle  contribue  à  former  les  méninges  et 
les  vertèbres.  Aussi  longtemps  que  la  gaine  mésodermique  n'est  pas 
fermée  en  arrière,  il  existe  une  fissure  qui  peut  laisser  communi- 
quer l'intérieur  de  la  cavité  rachidienne  et  le  tégument  externe  :  la 
persistance  de  cette  fissure  au  delà  de  la  vie  embryonnaire  et  de  la 
vie  fœtale  est  l'élément  caractéristique  du  spina  bifida.  Les  variétés 
dépendent  en  partie  du  moment  auquel  est  survenu  l'arrêt  de  déve- 
loppement. 

Rachischisis.  —  La  gouttière  médullaire  ne  s'est  pas  refermée 
en  tube,  les  bords  ne  se  sont  pas  dégagés  de  leurs  connexions  avec 
le  feuillet  épidermique,  l'épiderme  du  dosolTre  une  solution  de  con- 
tinuité plus  ou  moins  large,  dans  laquelle  on  aperçoit  à  nu  la  pie- 
mère,  supportant  des  éléments  médullaires  (Denucé).  Suivant  que 
cette  anomalie  existe  sur  toute  la  hauteur  de  la  moelle,  ou  seule- 
ment sur  une  partie,  le  rachischisis  est  dit  total  ou  partiel. 

Rachischisis  total.  —  Il  est  toujours  associé  à  l'acranie  ;  en 
même  temps  que  l'amyélie  (absence  de  la  moelle),  il  y  a  anencéphalie 
(absence  du  cerveau).  Par  contre,  l'acranie  et  l'anencéphalie  peuvent 
exister  sans  qu'il  y  ait  rachischisis. 

La  membrane  qui  occupe  la  fissure  est  la  méninge  molle  :  à  sa 
surface  se  dessinent  de<^  petites  ma-^ses  rougeiUi-es  (pii  constituent 
l'arca  médullo-vasculosa.  Si  on  l'examine  par  transparence,  on  dis- 
tingue des  petits  filets  nerveux  disposés,  d'une  façon  régulière  ou 
irrégulière,  sur  deux  lignes  longitudinales  :    l'une   interne,  l'autre 
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externe.  Les  filets  qui  se  détachent  de  la  ligne  interne  sont  les  racines 
antérieures;  ceux  qui  se  détachent  de  la  ligne  externe  sont  les  racines 
postérieures.  Quand  on  suit  celles-ci  en  dehors,  on  les  voit  se  con- 
tinuer avec  les  gang^lions  rachidiens  qui,  suivant  les  cas,  sont  aussi 
nombreux  ou  moins  nombreux  que  normalement,  et  qui  quelquefois 
sont  fusionnés  les  uns  aux  autres,  particulièrement  à  la  région  cer- 
vicale. 

Sur  une  coupe  perpendiculaire  à  l'axe,  on  rencontre  successive- 
ment, en  allant  d'avant  en  arrière  :  1"  la  gouttière  vertébrale; 
"2"  une  membrane  assez  épaisse  et  blanchâtre  qui  se  continue  laté- 
ralement avec  le  tissu  cellulaire  sous-cutané,  et  qui  n'est  autre  que 
la  dure-mère;  3°  une  membrane  plus  mince,  la  méninge  molle,  sou- 
tenant au  centre  les  petites  masses  rougeâtres  ou  area  médiillo-vascu- 
losa  (Recklinghausen);  cette  membrane  se  continue  en  dehors  avec 
la  peau,  par  l'intermédiaire  d'une  membrane  de  texture  un  peu  spé- 
ciale ;  c'est  la  zone  épithélo-séreuse. 

L'area  méduUo-vasculosa  représente  l'ébauche  de  la  moelle.  Elle 
est  formée  par  de  nombreux  vaisseaux  disposés  en  réseau,  dans  les 
mailles  profondes  duquel  sont  logées  des  cellules  isolées  ou  grou- 
pées et  qui  ne  sont  autres  que  des  cellules  nerveuses.  On  y  distingue 
même  quelques  fibres  à  myéline  qui  se  continuent  avec  les  racines 
antérieures.  La  proportion  de  ces  éléments  est  extrêmement  variable 
d'un  cas  à  l'autre.  Enfin,  détail  intéressant,  sur  lequel  nous  aurons 
l'occasion  de  revenir,  les  veines  sont  entourées  de  manchons  leuco- 
cytaires et  il  n'est  pas  rare  que  les  vaisseaux  aient  une  paroi  épaissie 
et  fibreuse. 

Rachischisis  partiel.  —  La  fente  vertébrale  n'existe  que  sur 
une  partie  du  rachis  et  le  plus  souvent  au  niveau  de  la  région  lombo- 
sacrée.  La  peau  fait  défaut,  et  sa  solution  de  continuité  affecte  une 
forme  ovoïde  à  grand  axe  longitudinal.  La  disposition  des  éléments 
au  niveau  de  la  fente  est  la  même  que  dans  le  rachischisis  total. 
La  moelle  n'est  représentée  que  par  la  membrana  area  vasculosa, 
qui  est  inconstante;  suivant  les  cas,  elle  est  relativement  développée, 
régulière  ou  irrégulière,  ou  bien  elle  fait  presque  complètement 
défaut;  elle  est  parfois  tapissée  par  des  cellules  cylindriques  qui 
représentent  le  canal  épendymaire.  A  la  limite  supérieure,  la  déhis- 
cencese  termine  par  une  fossette  qui  s'ouvre  dans  le  canal  de  l'épen- 
dyme  ;  il  en  est  de  même  à  la  limite  inférieure.  La  myélo-méningo- 
cèle  ne  diffère  du  rachischisis  que  par  l'accumulation  de  liquide 
entre  la  pie-mère  et  la  dure-mère  ;  soulevées  par  le  liquide,  la  pie- 
mère  et  la  membrana  area  vasculosa  font  saillie  au-dessus  de  la  sur- 
face dorsale. 

Myélocystoccle.  —  C'est  une  tumeur  liquide  qui  fait  hernie  en 
dehors  de  la  colonne  vertébrale  et  de  la  dure-mère,  et  qui  est  recou- 
verte par  la  peau  :  elle  est  constituée  par  une  dilatation  du  canal 
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médullaire  lui-même.  La  fente  vertébrale  existe  comme  dans  le  rachis- 
chisis,  mais  la  myélocystocôle  en  diflère  par  l'absence  de  solution 
de  continuité  des  téguments,  et  par  la  formation  de  la  poche  kystique 
aux  dépens  de  la  moelle.  Elle  diffère  de  la  myéloméningocèle,  dans 
la(juelle  le  liquide  s'est  accumulé  soit  dans  la  cavité  arachnoïdienne, 
soit  dans  la  cavité  sous-arachnoïdienne. 

Elle  siège  ordinairement  à  la  région  lombaire  ;  on  l'a  rencontrée 
quelquefois  à  la  région  dorsale  et  même  à  la  région  cervicale.  Elle 
est  sessile,  mais  elle  ne  s'implante  pas  toujours  par  une  large  base. 

Le  kyste  est  tapissé  par  un  épilhélium  cylindrique  qui  appartient 
au  canal  épendymairc  extrêmement  dilaté;  sa  paroi  externe  est  for- 
mée par  l'arachnoïde  et  la  pie-mère  plus  ou  moins  confondus.  L'area 
médullo-vasculosa  fait  saillie  dans  l'intérieur  du  canal  ;  elle  est 
rejetée  soit  à  la  face  ventrale  (cas  le  plus  fréquent),  soit  à  la  face 
dorsale;  dans  le  premier  cas,  les  racines  émergent  de  la  profondeur 
du  sac;  dans  le  deuxième,  de  la  face  dorsale.  Le  kyste  est  libre  ou 
adhérent  à  la  peau. 

Lorsque  le  kyste  est  adhérent  à  la  peau,  la  fusion  est  telle  qu'elle 
n'est  plus  représentée  que  par  une  simple  couche  épidermique  qui 
repose  directement  sur  la  paroi  kystique,  c'est-à-dire  sur  l'arachnoïde 
et  la  pie-mère  réunies.  Lorsqu'il  est  libre,  la  peau  a  un  aspect  normal 
en  ce  sens  que  toutes  ses  couches  existent,  mais  elle  se  dislingue 
par  la  présence  de  cicatrices,  par  l'hypertrichose,  des  vergelures,  des 
télangiectasies.  Dans  le  cas  d'adhérence,  tous  les  plans  cellulaires, 
aponévrotiques  et  musculaires  manquent  au  niveau  du  kyste  ;  au 
contraire,  ils  sont  au  complet  dans  le  cas  de  non-adhérence. 

Il  n'est  pas  rare  qu'au-dessus  de  la  poche  kystique  le  canal  épen- 
dymairc présente  des  dilatations.  En  même  temps  que  le  canal 
médullaire  est  dilaté,  on  rencontre  parfois  une  collection  liquide 
dans  les  espaces  arachnoïdiensou  sous-arachnoïdiens  ;  c'est  à  cette 
double  disposition  qu'on  donne  le  nom  de  myélocystoméningocèle. 
La  collection  liquide  qui  occupe  les  méninges  se  développe  soit  en 
avant,  soit  en  arrière  du  myélocyste. 

Diastciiiatomyélies.  —  Moelles  doubles.  —  Dans  plusieurs 
cas  de  rachischisis  total,  l'area  vasculosa  est  divisée  à  la  surface  de 
la  méninge  molle  en  deux  colonnes  latérales,  soit  sur  toute  son 
étendue,  soit  sur  une  portion  seulement;  entre  les  deux  colonnes 
s'insinue  une  cloison  fibreuse  plus  ou  moins  ébauchée,  dans  laquelle 
on  distingue  un  vaisseau  plus  important,  qui  n'est  autre  que  l'artère 
spinale  antérieure.  La  moelle,  (jui  correspond  à  l'area  medullo-vas- 
culosa,  paraît  double,  mais,  en  réalité,  chaque  colonne  latérale  répond 
à  une  moitié  de  moelle,  séparée  de  Taulre  par  le  repli  méningé  du 
sillon  antérieur,  comme  dans  une  moelle  normale  :  c'est  la  diasléma- 
lomijèlie.  Ce  dédoublement  a  été  constaté  également  dans  (juel(]ues  cas 
de  rachischisis  partiel.  A  côté  de  cette  diastématomyélie  incomplète 
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qui  s'observe  dans  le  rachiscliisis  total  ou  partiel,  il  existe  des  dias- 
tématomyélies  complètes,  associées  ou  non  à  des  méningocèles,  avec 
ou  sans  fissure  rachidienne,  sans  spinabifida. 

Lorsque  la  diastématomyélie  est  complète,  elle  se  présente  sous 
deux  formes  :  il  y  a  accolement  des  deux  moitiés  médullaires,  ou 
interposition  entre  les  deux  moitiés  d'une  cloison  pie-mérienne. 
Enfin,  Dénucé  décrit  encore  une  diastématomyélie  complexe  avec 
interposition  entre  les  deux  divisions  médullaires  d'une  masse  : 
a)  conjonctive  ou  fibreuse,  ou  lipomateuse,  ou  muqueuse;  b)  carti- 
lagineuse, osseuse  ou  ostéo-cartilagineuse;  c)  mixte,  formée  par  le 
mélange  d'éléments  divers,  mais  tous  d'origine  mésoblastique. 

Pour  expliquercette  malformation,  Denucé  admet  que  la  moelle  se 
développe  en  deux  ébauches  symétriques;  lorsque  les  deux  ébauches 
restent  étalées  à  plat,  la  malformation  prend  les  caractères  de  la  dias- 
tématomyélie simple.  Si,  au  lieu  de  s'enrouler  comme  à  l'état  normal 
pour  constituer  le  tube  médullaire,  le  bord  interne  et  le  bord  externe 
de  chaque  ébauche  ne  se  soudent  pas  aux  bords  correspondants  de 
l'autre  ébauche,  et  que  le  bord  interne  et  le  bord  externe  de  chaque 
ébauche  se  soudent  l'un  à  l'autre,  il  en  résulte  la  formation  de  deux 
tubes,  au  lieu  d'un,  et  la  moelle  paraît  être  double.  Mais  ce  n'est 
encore  qu'une  apparence,  parce  qu'  «  il  n'y  a  dans  chaque  demi- 
moelle  refermée  en  tube  que  les  éléments  qui  se  trouvent  normale- 
ment dans  chaque  moitié  médullaire  ». 

Cependant  il  y  a  des  cas  dans  lesquels  chaque  tube  médullaire  ou 
l'un  des  deux  contient  plus  d'éléments  que  la  moitié  d'une  moelle 
normale  :  l'un  des  deux  tubes  se  rapproche  sensiblement  par  son 
aspect  et  sa  structure  d'une  moelle  normale,  tandis  que  l'autre  est 
incomplètement  développé .  Le  canal  de  l'épendyme  fait  parfois  défaut, 
ailleurs  chaque  demi-moelle  a  son  canal  :  il  peut  même  être  dédoublé 
ou  présenter  des  diverticules.  Dans  les  diastématomyélies  partielles, 
il  n'est  pas  rare  de  trouver  des  anomalies  du  canal  épendymaire  et 
des  hétérotopies  dans  les  segments  sus  et  sous-jacents  au  dédouble- 
ment médullaire.  PourWieting  et  Petreen,  la  diastématomyélie  serait 
le  résultat  de  la  formation  d'une  fente  médullaire. 

Méning-ocèle.  —  Par  méningocèle  on  entend  lés  formes  de  spina 
bifida  dans  lesquelles  la  fissure  osseuse  laisse  passer  une  hernie 
méningée  et  où  la  moelle  est  absolument  normale.  Denucé  conteste 
l'existence  de  cette  malformation,  et  l'examen  des  faits  décrits  comme 
tels  lui  aurait  démontré  que  la  méningocèle  recouvre  toujours 
quelque  malformation  de  la  moelle,  si  légère  qu'elle  soit.  L'associa- 
tion de  la  méningocèle  au  myélocystocèle  ou  à  la  diastématomyélie 
a  été  déjà  mentionnée  quelques  lignes  plus  haut. 

Le  spina  bifida  se  complique  très  fréquemment  de  tumeurs  solides 
ou  liquides,  situées  soit  entre  le  sac  méningé  et  le  revêtement  cutané, 
soit  dans  l'épaisseur  du  sac  méningé  ou  sa  cavité.  Elles  atïectent  des 
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rapports  variés  avec  la  moelle,  se  trouvant,  suivant  les  cas,  en  avant 
(rdle  ou  en  arrière;  elles  adhèrent  même  parfois  au  tissu  médul- 
laire. Les  tumeurs  solides  sont  des  lipomes,  des  fibromes  ou  des 
fibro-lipomes.  Parmi  les  tumeurs  kystiques,  les  unes  se  développent 
aux  dépens  des  tumeurs  précédentes  par  dégénérescence,  les  autres 
aux  dépens  de  la  lame  épithélo-séreuse,  enfin  on  rencontre  des 
kystes  dermoïdes,  qui  sont  habituellement  indépendants  du  spina 
bifida,  quoique  coïncidant  avec  lui.  Nous  ne  ferons  que  signaler  la 
coexistence  des  fistules  de  la  région  sacro-coccygienne,  les  tumeurs 
sacro-coccygiennes  et  les  appendices  caudaux,  n'ayant  en  vue  dans 
ce  chapitre  que  les  malformations  médullaires. 

Spina  bifida  occulta.  —  11  existe  une  fissure  vertébrale,  mais 
elle  ne  laisse  rien  passer;  au  même  niveau,  il  existe  un  myélocyste, 
mais  il  est  tout  entier  contenu  dans  la  cavité  rachidienne.  Dans  une 
première  catégorie  de  faits,  il  n'y  a  aucune  adhérence  entre  le  myélo- 
cyste et  la  peau,  qui  sont  séparés  par  les  plans  aponévrotiques  et 
musculaires  ;  dans  une  deuxième  catégorie,  il  y  a  des  attaches  cuta- 
nées, et  les  plans  musculo-aponévrotiques,  normalement  interposés, 
font  défaut.  La  peau  est  déprimée  et  présente  un  aspect  cicatriciel. 
Dans  les  deux  cas,  il  existe  une  hypertrichose  qui  a  une  grosse 
valeur  diagnostique. 

Son  siège  le  plus  fréquent  est  la  région  sacrée;  il  peut  remonter 
ius([u'à  la  région  lombaire.  La  moelle  descend  plus  bas  qu'à  l'état 
normal,  quelquefois  jusqu'à  la  deuxième  vertèbre  sacrée.  Par  suite, 
la  queue  de  cheval  subit  des  altérations  diverses  :  on  l'a  vue  manquer. 
Lorsque  la  moelle  descend  très  bas,  les  racines  de  la  queue  de  che- 
val, au  lieu  d'avoir  une  direction  descendante,  suivent  un  trajet 
ascendant,  et  les  inflexions  qu'elles  subissent  joueraient  un  rôle 
important  dans  la  genèse  des  phénomènes  nerveux,  moteurs,  sen- 
sitifs  ou  trophicpies,  qui  accompagnent  le  spina  bifida  occulta. 

Ouelle  que  soit  la  variété  de  spina  bifida,  il  faut,  dans  la  physio- 
logie pathologique,  tenir  compte  dans  une  certaine  mesure  des  pres- 
sions exercées  par  certaines  tumeurs  congénitales  sur  la  moelle  et 
ses  dépendances. 

Quant  au  spina  bifida  anlérieiir,  qui  consiste  dans  une  fissure  des 
corps  vertébraux  à  travers  laquelle  les  méninges  peuvent  faire  hernie, 
il  est  beaucoup  plus  rare.  Généralement  la  moelle  est  dédoublée  :  il 
y  a  diastématomyélie. 

Lorsque  l'anencéphalie  ne  se  compUque  par  de  rachischisis,  la 
moelle  peut  être  normalement  constituée  en  ce  sens  que  toutes  ses 
parties  se  sont  formées,  mais  elle  dilTère  cependant  d'une  moelle  saine 
à  cause  du  développement  incomplet  ou  nul  des  faisceaux  qui  mettent 
normalement  cet  organe  en  rap[)ort  avec  les  centres  sus-jacents. 
La  moelle  est  petite  (micromyélie);  sur  les  coupes  transversales, 
les  cordons  postérieurs  occupent  un  espace  considérable  etleurinté- 
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grilé  esl  expliquée  par  rintégrilé  des  ganglions  spinaux  et  des  racines 
postérieures.  Le  champ  des  cordons  anléro-latéraux  est  au  contraire 
extrêmement  réduit.  Les  faisceaux  pyramidaux  directs  ou  croisés 
manquent  complètement,  les  divers  faisceaux  qui  entrent  dans  la  for- 
mation des  cordons  latéraux  sont  très  incomplètement  développés  et 
les  faisceaux  cérébelleux  directs  en  particulier  manquent  presque 
toujours. 

Les  cellules  ganglionnaires  des  cornes  antérieures  sont  générale- 
ment intactes;  les  cellules  des  cornes  latérales  seraient  même  relati- 
vement mieux  développées  que  les  premières  (Pelreen,Block,  Murait). 
Par  contre,  le  développement  des  cellules  des  colonnes  de  Glarke  est 
très  défectueux.  Dans  la  plupart  des  cas,  elles  manquent  totalement; 
dans  quelques  autres,  elles  sont  en  très  petit  nombre  (v.  Monakow). 

Dans  un  cas  d'anencéphalie  sans  rachischisis,  K.  et  G.  Petreen  ont 
observé  à  la  région  cervicale  une  disposition  de  la  moelle  telle,  quelle 
n'était  pas  fermée  sur  la  ligne  médiane,  et  qu'elle  persistait  en 
quelque  sorte  à  l'état  de  lame  médullaire. 

ÉTIOLOGIE  ET  PATHOGÉNIE.  —  La  pathogénie  des  malformations 
de  la  moelle  et  du  rachis,  et  du  spina  biiida  en  particulier,  est 
encore  très  obscure;  le  nombre  relativement  considérable  de  théories 
émises  sur  ce  sujet  prouve  surabondamment  la  difficulté  du  pro- 
blème. 

Dire  que  toutes  les  malformations  décrites  sous  le  nom  de  spina 
bifida  proviennent  d'un  arrêt  ou  d'une  anomalie  de  développement, 
c'est  proclamer  la  simple  constatation  d'un  fait,  sans  en  donner  une 
explication  :  on  doit  encore  se  demander  pourquoi  et  comment  se 
sont  produites  ces  malformations. 

La  constatation  de  l'accumulation  de  liquide  dans  la  cavité  verté- 
brale ou  dans  des  poches  communiquant  avec  elle  avait  amené  Mor- 
gagni  a  établir  un  rapprochement  entre  le  spina  bifida  et  l'hydro- 
céphalie. Suivant  que  le  liquide  s'accumule  dans  les  méninges  ou 
dans  le  tissu  médullaire  lui-même,  l'hydrorachis  est  dit  externe  ou 
interne  :  dans  les  deux  cas  il  met  obstacle  à  la  fermeture  de  la 
colonne  vertébrale. 

Cette  théorie  qui  fait  du  spina  bifida  un  accident  pathologique  de 
la  période  embryonnaire  a  régné  longtemps  sans  conteste  ;  elle  a  été 
vivement  combattue  par  Cruveilhier.  Pour  lui,  l'hydrorachis  n'est 
qu'une  complication,  un  phénomène  secondaire  ;  dans  le  rachischisis, 
l'hydrorachis  fait  défaut  :  il  ne  constituedonc  pas  une  condition  essen- 
tielle des  anomalies  de  développement.  Le  phénomène  primordial 
serait,  d'après  Cruveilhier,  une  adhérence  de  la  moelle  et  de  ses 
enveloppes  aux  téguments  :  l'étirement  de  la  moelle  en  dehors  du 
canal  vertébral  favoriserait  l'accumulation  de  liquide  et  les  adhé- 
rences expliqueraient  suffisamment  la  persistance  de  la  fissure  ver- 
tébrale. 
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Dareste  soulient  une  opinion  analogue  :  le  spina  bifida  sérail  le 
résultai  de  l'arrêt  de  développement  de  la  lame  médullaire  et  de  la 
permanence  de  sa  continuité  avec  l'ectoderme.  La  persistance  de  la 
fissure  spinale  est  due  «  à  un  arrêt  de  développement  complètement 
étranger  à  la  pathologie  ». 

Lannelonguc  admet  pour  certains  cas  des  adhérences  entre  l'amnios 
et  le  tégument  interne.  Lebedelî,  Marchand  et  Fischer,  Muscatello 
mettent  en  cause  des  courbures  anormales  du  corps  de  l'embryon. 
Recklinghausen  t'ait  intervenir  des  mécanismes  ditl'érents  :  les  myélo- 
méningocèles  et  les  rachischisis  relèveraient  d'une  aplasie  de  l'axe 
osseux,  les  myélocystocèles  d'un  arrêt  de  croissance  du  rachis  sui- 
vant sa  longueur;  la  moelle  se  développerait  relativement  plus  vite 
que  le  canal  vertébral  et,  par  suite,  elle  se  plisse  et  elle  se  courbe, 
elle  forme  ainsi  une  poche  au  niveau  de  la  plus  grande  courbure 
du  rachis.  Lorsque  les  vaisseaux  apparaissent  à  leur  tour,  ils  se  déve- 
loppent plus  vite  que  le  tissu  médullaire,  d'où  la  congestion,  la 
transsudalion  et  l'accumulation  de  liquide. 

La  plupart  des  auteurs  reconnaissent  que  l'arrêt  de  développement 
est  précoce  :  il  aurait  lieu  avant  le  douzième  jour  de  la  vie  embryon- 
naire pour  la  myéloméningocèle  et  le  rachischisis,  vers  la  troisième 
semaine  pour  le  myélocystocèle.  La  méningocèle  aurait  un  début 
plus  tardif.  Quant  au  s])ina  bifida  occulta,  il  ne  serait  que  le  reliquat 
d'une  méningocèle  guérie  et  rétractée. 

Pour  Denucé,  qui  envisagetoutesles  variétés  du  spina  bifida  comme 
les  degrés  d'une  même  malformation,  elles  remonteraient  toutes  aux 
premières  modifications  que  présente  l'ovule  après  la  fécondation; 
elles  seraient  même  intimement  liées  à  un  état  palhologi(jue  initial 
de  l'ovule. 

Dans  les  cas  de  micromyéliesliéesà  l'anencéphalie,  des  hémorragies 
de  la  moelle  et  des  méninges,  ou  même  des  kystes  secondaires  à  ces 
hémorragies  ont  été  plusieurs  fois  observés  (Schurholî",K. et  G.  Petreen, 
Block,  Ilberg).  K.  et  G.  Petreen  pensent  qu'il  existe  un  rapport  de 
causalité  entre  le  développement  excessif  des  vaisseaux  et  le  manque 
d'énergie  de  croissance  des  éléments  nerveux.  Des  hémorragies  sem- 
blables ont  été  signalées  par  K.  et  G.  Petreen,  Wieting,  dans  les  régions 
de  la  moelle  situées  au  delà  de  la  fente  médullaire,  dans  les  cas  de 
rachischisis  partiel. 

Pour  Rabautl,  la  pseudencéphalie  et  l'anencéphalie  représentent 
des  degrés  divers  d'une  seule  et  même  maladie  congénitale  qui  serait 
une  méningite  :  début  cérébral  se  propageant  progressivement  vers  les 
méninges  rachidiennes:  la  moelle  serait  ainsi  plus  ou  moins  détruite 
du  fait  des  hémorragies  et  des  proliférations  conjonctivo-vasculaires. 

(les  proliférations  et  l'inllammalion  méningées  seraient  susceptibles 
de  produire  une  ouverture  secondaire  du  rachis  à  laquelle  Habaud 
donne  le  nom  de  rachis  déhiscent,  par  opposition  au  spina  bifida  vrai. 
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dans  loque!  l'ouverlure  est  un  phénomène  primilif  dû  à  une  anomalie 
de  la  moelle  épinière.  Rabaud  admet  en  efl'et  que  la  cause  primor- 
diale du  spina  bifida  est  «  la  dilîérenciation  dans  le  sens  nerveux 
d'éléments  eclodermiques,lxéréditairement  destinés  à  former  la  peau  ». 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  Il  ne  sera  question  ici  que  des  troubles 
nerveux  dus  au  spina  bifida  :  les  autres  symptômes  et  les  malforma- 
tions concomitantes  seront  passés  sous  silence.  Les  malformations 
précédemment  décrites  compromettent  à  des  degrés  divers  la  vitalité 
et  le  développement  des  éléments  nerveux.  Jusqu'à  la  naissance, 
l'arrêt  de  développement  du  système  nerveux  n'exerce  aucun  reten- 
tissement sur  les  parties  du  corps  qui  sont  en  connexions  anato- 
miques  et  physiologiques  avec  les  parties  de  la  moelle  mal  confor- 
mées. Après  la  naissance  il  n'en  est  plus  de  même,  et  chaque  seg- 
ment médullaire  joue  un  rôle  important  dans  le  développement  des 
parties  qu'il  innerve. 

Les  malformations  de  la  moelle  donnent  lieu  à  deux  ordres  de 
symptômes  :  les  uns  dérivent  de  l'arrêt  de  développement,  les  autres 
traduisent  les  troubles  ou  la  suppression  de  la  fonction. 

Le  rachischisis  total,  qui  estconstammentassociéà  l'anencéphalie, 
est  incompatible  avec  la  vie.  Il  n'en  est  pas  de  même  de  l'anencé- 
phalie sans  rachischisis. 

L'hydrocéphalie  est  souvent  associée  au  spina  bifida  :  l'époque  de 
son  apparition  est  variable;  elle  est  congénitale,  ou  elle  n'apparaît 
qu'après  la  naissance,  soit  spontanément,  soit  à  la  suite  d'une  inter- 
vention opératoire. 

Les  troubles  nerveux  varient  également  suivant  le  degré  de  des- 
truction de  la  moelle  et  le  siège  de  la  malformation.  Lorsque  celle-ci 
est  très  limitée,  on  se  trouve  en  présence  de  symptômes  de  localisa- 
tion très  précise. 

En  général,  les  troubles  nerveux  sont  plus  fréquents  aux  membres 
supérieurs  qu'aux  membres  inférieurs,  et  cela  se  conçoit  aisément,  si 
on  veut  bien  se  rappeler  que  les  lésions  prédominent  ordinairement 
à  la  région  dorsale  et  à  la  région  lombo-sacrée  et  qu'elles  sont  beau- 
coup plus  rares  à  la  région  cervicale. 

Dans  les  cas  les  plus  sérieux,  il  existe  une  paralysie  totale  des 
membres  inférieurs  avec  paralysie  des  réservoirs,  de  la  vessie  et  du 
rectum.  Mais  la  paralysie  n'est  pas  toujours  totale,  elle  est  souvent 
plus  marquée  d'un  côté  que  de  l'autre  ;  de  môme,  on  a  signalé  des 
paralysies  nettement  localisées  à  un  groupe  musculaire  :  les  para- 
lysies uni  ou  bilatérales  des  muscles  de  la  paroi  abdominale  sont 
souvent  causées  par  les  myélocystocèles.  Dans  certains  cas,  la  vessie 
€t  le  rectum  étaient  seuls  intéressés. 

On  a  encore  mis  sur  le  compte  de  la  lésion  médullaire  les  afï'aisse- 
ments  du  plancher  périnéal,  les  prolapsus  de  l'utérus  et  du  rectum, 
mentionnés  dans  un  certain  nombre  d'observations.  • 
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Parmi  les  accidents  qui  sont  le  plus  intimement  liés  au  spina 
bifida,  le  pied  bot  paralyli(jue,  simple  ou  double,  occupe  une  place 
importante.  Il  affecte  des  formes  diverses  :  pied  bot  rquin,  pied  bot 
talus,  pied  botvaius. 

Inversement,  le  pied  plat  n  est  pas  exceptionnel.  Quelques  auteurs 
ont  établi  un  rapprochement  entre  le  s[)ina  bifida  et  la  luxation  con- 
génitale de  la  hanche  (Lucke),  le  premier  occasionnant  celle-ci  par 
l'intermédiaire  d'une  parésie  des  muscles  fessiers;  mais  ces  rapports 
tie  causalité  sont  loin  d'être  aussi  évidents  pour  la  luxation  congé- 
nitale de  la  hanche  que  pour  le  pied  bot. 

La  paralysie  des  membres  inférieurs  peut  à  son  tour  se  compliquer 
soit  de  contracture,  soit  d'atrophie  musculaire  :  lorsque  la  lésion  siège 
à  la  région  dorsale,  il  y  a  contracture;  lorsqu'elle  siège  au  niveau  du 
renllement  lombaire,  il  y  a  atrophie  musculaire. 

Dans  le  plus  grand  nombre  des  cas,  les  troubles  paralytiques  font 
leur  apparition  dès  la  naissance,  et,  lorsqu'ils  sont  très  accentués,  il 
en  résulte  un  arrêt  de  développement  des  membres  inférieurs  portant 
sur  toutes  les  parties,  muscles,  os,  etc.  Ces  arrêts  de  développement 
sont  comparables  à  ceux  que  l'on  observe  couramment  dans  la  para- 
lysie infantile  ou  dans  les  paralysies  obstétricales  graves  du  plexus 
lombo-sacré.  Toutefois,  et  le  fait  a  été  plus  souvent  observé  pour  le 
spina  bifida,  les  troubles  de  la  motilité  peuvent  ne  survenir  qu'à  un 
àgel)eaucoup  plus  avancé,  entre  neuf  et  dix-sept  ans  ;  diverses  hypo- 
thèses ont  été  soulevées  pour  expliquer  une  apparition  si  tardive  : 
ou  bien  la  membrane  qui  ferme  en  arrière  le  canal  vertébral  tend  à 
en  restreindre  peu  à  peu  le  calibre;  ou  bien,  et  cette  dernière  hypo- 
thèse est  peut-être  la  plus  plausible,  les  adhérences  qui  existent  entre 
la  peau  et  les  méninges  exercent  au  moment  le  plus  actif  de  la  crois- 
sance une  traction  sur  la  moelle,  d'où  les  altérations  secondaires 
portant  sur  la  moelle  elle-même  ou  sur  les  racines. 

Les  troubles  de  la  sensibililé  existent  rarement  à  l'état  isolé  ;  ils 
accompagnent  toujours  les  troubles  de  la  motilité  :  ce  sont  des  anes- 
thésics  plus  ou  moins  étendues,  généralement  superposées  à  la  para- 
lysie motrice.  Ils  se  présentent  parfois  sous  forme  de  névralgies  ou 
encore  de  pseudo-névralgies  analoguesà  celles  du  mal  de  Polt,  et  sont 
alors  vraisemblablement  en  rnp|)ort  avec  des  altérations  radieulaires. 

Les  troubles  trophiqucs  marchent  généralement  de  pair  avec  les 
troubles  de  la  sensibilité  :  ils  atteignent  leur  maximum  d'intensité 
lorsque  ceux-ci  sont  très  j)rononcés:  ce  sont  des  ulcérations  se  déve- 
loppant aux  points  de  contact  dc^  la  peau,  au  niveau  îles  orteils,  des 
talons,  des  ischions,  et  rappelant  les  maux  perforants.  De  même  la 
peau  peut  être  le  siège  des  diverses  altérations  décrites  sous  le  nom 
de  glossy  skin,  éléphantiasis,  etc. 

PRONOSTIC.  —  Le  spina  bifida  est  généralement  incompatible  avec 
une  longue  existence.  Lorsque  la  pression  s'élève  par  trop  dans  la 
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jDoche,  celle-ci  finit  par  se  rompre  :  la  rupture  peut  donner  lieu  à  une 
infection  secondaire  et  à  la  méningite  qui  se  termine  par  la  mort  ;  ou 
bien  il  se  fait  une  fistule  qui  s'ouvre  et  se  ferme  plusieurs  fois  avant 
de  se  compliquer  d'une  infection  terminale. 

Les  troubles  paralytiques,  les  ulcérations  aux  points  de  contact  et 
les  escarres,  les  troubles  urinaires  peuvent  ici,  comme  dans  toutes 
les  afîections  nerveuses,  être  le  point  de  départ  d'accidents  secondaires 
qui  emportent  rapidement  le  malade. 

Enfin,  il  ne  faut  pas  oublier  que  la  pression  sur  la  poche  ou  sur  les 
tumeurs  de  voisinage  est  susceptible  de  provoquer  des  signes  de 
compression  cérébrale  pouvant  aller  jusqu'à  la  perte  de  connaissance. 

TRAITEMENT.  —  Le  traitement  du  spina  bifida  en  lui-même  est 
presque  exclusivement  chirurgical.  Sa  description  ne  saurait  trouver 
sa  place  ici.  Ce  qui  nous  intéresse  avant  tout,  c'est  de  savoir  si  les 
diverses  tentatives  chirurgicales  faites  en  vue  de  guérir  le  spina  bifida 
ont  eu  un  efTel  heureux  sur  les  accidents  nerveux.  Or,  il  ne  semble 
pas  que,  dans  la  grande  majorité  des  cas,  on  ait  obtenu  une  rétroces- 
sion des  troubles  paralytiques,  trophiques  ou  sphinctériens  ;  et  il  n'y 
a  pas  lieu  de  s'en  étonner,  puisqu'ils  sont  dus  presque  toujours  à  des 
lésions  définitives  et  destructives  de  certaines  parties  de  la  moelle. 

Lorsque  les  accidents  paralytiques  surviennent  à  un  âge  plus 
avancé,  au  cours  d'un  spina  bifida  occulta,  et  peuvent  être  considérés 
comme  la  conséquence  des  tiraillements  exercés  sur  la  moelle  par 
les  adhérences  de  ses  enveloppes  avec  la  peau,  ou  de  la  trop  grande 
exiguïté  du  canal  vertébral,  les  interventions  chirurgicales  pratiquées 
dans  ces  conditions  donnent  plus  de  garanties  de  succès  et  on  peut 
davantage  espérer  l'arrêt  ou  la  rétrocession  de  cet  ordre  de  compli- 
cations. 

HKTKUOTOPIES. 

On  entend  par  hétérotopies  les  anomalies  de  situation  des  divers 
éléments  constituants  de  la  moelle  les  uns  par  rapport  aux  autres  : 
tel  l'enclavement  d'un  fragment  de  substance  grise  dans  les  cordons 
blancs  de  la  moelle  ou  inversement.  Parmi  les  hétérotopies,  les  unes 
sont  vraies  et  dues  à  un  développement  irrégulier  de  la  moelle  ;  les 
autres  sont  fausses  et  artificielles  et  produites  par  des  tractions, 
pressions,  flexions  de  la  moelle  au  moment  de  l'autopsie.  Ces  dernières 
seraient  lesplus  fréquentes,  et  sur  'A2  hétérotopies  publiées,  "Van  Gieson 
ne  reconnaît  que  l'authenticité  de  7.  Les  vraies  hétérotopies  se  recon- 
naîtraient à  la  netteté  des  contours  de  la  substance  grise,  à  la  régu- 
larité du  calibre  et  du  trajet  des  fibres  nerveuses  (Van  Gieson). 

Dans  la  plupart  des  cas,  aucun  symptôme  ne  laissait  prévoir  l'exis- 
tence d'une  hétérotopie  :  celle-ci  ne  fut  qu'une  trouvaille  d'autopsie. 
Quelques  auteurs  en  font  un  indice  d'une  moindre  résistance  des 
centres  nerveux  (Pick  et  Schultze,  Kronthal),  mais  ce  n'est  que  dans 
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deux  cas  sur  vingt  qu'on  a  vu  des  lésions  de  myélite  se  localiser  exac- 
tement sur  les  points  hétérotopiques  l'Campbell,  Kronthal).  Elles 
coexistent,  il  est  vrai,  assez  fréquemment  avec  les  maladies  du  système 
nerveux  (Chardon,  1906),  mais  il  faut  ajouter  qu'on  examine  plus  de 
moelles  pathologiques  que  de  moelles  saines. 

L'éliologic  de  ces  malformations  est  encore  très  obscure.  Sont-elles 
simplement  causées  par  une  anomalie  de  développement  ?  ou  bien 
doivent-elles  être  considérées  comme  le  reliquat  d'une  maladie  fœtale 
frappant  la  moelle  ou  les  méninges?  Aucun  argument  probant  ne 
permet  encore  de  se  prononcer  pour  l'une  ou  l'autre  de  ces  hypothèses. 
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LÉSIONS  DE  LA  MOKLLE  ÉPINIÈRE  DANS  LES  NÉVRELES 

Aujourd'hui,  l'existence  des  névrites  périphérifjues  comme  maladie 
autonome  n'est  plus  contestée,  et  les  altérations  de  la  moelle  qui 
ont  été  signalées  dans  quelques  cas  de  polynévrite  infectieuse  ou 
toxique  ne  sont  pas  de  nature  à  modifier  celte  opinion.  On  ne  peut 
cependant  les  passer  sous  silence  et  il  est  utile  de  les  discuter.  On 
doit  se  demander  si  les  lésions  médullaires  sont  primitives,  secon- 
daires ou  simplement  coïncidentes  ;  et  cette  question  se  pose  non 
seulement  pour  les  polynévrites,  mais  pour  toutes  les  maladies  des 
nerfs.  Elles  seront  étudiées  successivement; 

1°  Dans  les  névrites  localisées  ou  les  sections  des  nerfs  (moelle  des 
amputés)  ; 

2°  Dans  les  polynévrites  infectieuses  ou  toxiques  ; 

3"  Dans  les  névrites  dites  familiales. 

LÉSIONS  DE  LA  MOELLE  DANS  LES  NÉVRITES  LOCALISÉES 

Sous  le  nom  de  névrites  localisées,  nous  entendons  toutes  les 
névrites  qui  reconnaissent  une  cause  locale,  qu'il  s'agisse  du  trau- 
matisme d'un  nerf,  ou  d'une  lésion  en  foyer. 

Ces  cas  sont  particulièrement  favorables  à  l'étude  du  retentissement 
des  lésions  névritiques  sur  la  moelle,  parce  que  la  possibilité  de 
lésions  médullaires  d'origine  toxique  ou  infectieuse  est  complètement 
exclue.  Il  n'est  pas  douteux,  dans  ces  cas,  que  la  moelle  est  toujours 
secondairement  malade. 

Ce  sont  les  traumatismes  qui  produisent  les  lésions  les  plus  intenses  : 
celles-ci  sont  d'autant  plus  accentuées  qu'il  s'agit  d'un  sujet  plus 
jeune  et  que  le  nerf  a  été  atteint  plus  près  de  son  centre  trophiquo. 
Les  arrachements  ont  un  retentissement  plus  rapide  et  plus  marqué 
que  les  simples  sections.  Le  fait  a  été  démontré  expérimentalement 
parVulpian,  Hayem,  Gudden,  Forel,  etc. 

Les  paralysies  obstétricales  du  plexus  brachial  ou  lombo-sacré,  qui 
sont  presque  toujours  dues  à  des  arrachements,  sont  donc,  plus  que 
toutes  les  autres,  susceptibles  d'avoir  une  répercussion  sur  la  moelle. 
On  la  retrouve  également,  mais  avec  une  moindre  intensité,  dans  la 
plupart  des  traumatismes  des  plexus,  à  raison  de  leur  proximité  des 
centres. 

Les  lésions  sont  de  deux  ordres  :  les  unes  sont  exclusivement  cel- 
lulaires et  résultent  de  l'action  à  distance  exercée  par  la  section  des 
cylindraxes  sur  la  partie  centrale  du  neurone.  Les  autres  sont  en 
quelque  sorte   d'origine    trauniatique   et   sont  la  conséquence  du 
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tiraillement  exercé  par  l'intermédiaire  du  plexus  sur  la  moelle  et  sur 
les  racines. 

Les  rncines  peuvent  être  arrachées  et  se  détacher  complètemenl 
de  la  moelle,  d'où  la  dégénérescence  des  cordons  postérieurs.  La 
déchirure  simultanée  des  vaisseaux  radiculaires  et  des  fibres  sympa- 
thiques entraîne  à  sa  suite  la  formation  de  petits  foyers  nécrotiques 
ou  hémorragiques  dans  la  substance  grise.  La  section  des  racines 
postérieures  chez  l'animal  produit  souvent  des  accidents  du  môme 
ordre. 

Les  lésions  non  traumatiques  des  plexus  ou  des  nerfs,  les  com- 
pressions ou  les  inflammations,  qui  irritent  les  lubes  nerveux  avant 
de  les  détruire,  ne  donnent  lieu  qu'à  des  lésions  cellulaires  dont  l'évo- 
lution est  moins  rapide  et  l'intensité  moins  grande. 

Parmi  les  lésions  à  distance  occasionnées  [)ar  le  tranm;itisme  des 
nerfs,  les  lésions  de  la  moelle  chez  les  amputés  méritent  une  men- 
tion spéciale. 

LÉSIONS    DE    LA    MOELLE    CHEZ  LES   AMPUTÉS. 

Les  études  faites  sur  la  moelle  épinière  des  amputés  depuis  une 
cinquantaine  d'années  sont  une  conséquence  des  travaux  d'A.  Waller 
sur  la  dégénérescence  des  nerfs  séparés  de  leurs  centres  trophiques 
(1851  et  1852).  Il  n'est  que  juste  toutefois  de  rappeler  que  bien 
longtemps  auparavant  on  avait  déjà  remarqué  que,  dans  les  cas 
d'amputation  plus  ou  moins  ancienne,  il  se  produisait  des  modifica- 
tions dans  la  moelle  épinière.  C'est  ainsi  qu'à  l'autopsie  d'un  soldat 
amputé  à  la  bataille  de  Waterloo,  Bérard  (18'29)  avait  mentionné 
l'atrophie  des  racines  antérieures  et  des  nerfs  du  membre  amputé. 
Larrey  avait  signalé  également  la  diminution  de  volume  de  la  moitié 
de  la  moelle  correspondante  à  l'amputation. 

Dans  un  cas  d'amputation  du  bras  près  de  l'épaule,  deux  ans 
avant  la  mort,  L.  Turck  avait  noté  que  les  racines  nerveuses  des 
trois  derniers  nerfs  cervicaux  et  du  premier  nerf  dorsal  du  côté  de 
l'amputation  étaient  considérablement  diminués  de  volume  ;  mais  les 
racines  postérieures  correspondantes  étaient  normales,  les  lésions  de 
la  moelle  faisaient  défaut.  Lockart-Clarke  fut  plus  heureux,  et.  dans 
un  cas  d'amputation  delà  jambe  datant  de  cinquante-trois  ans, —  plus 
favorable,  il  est  vrai,  pour  l'étude,  en  raison  de  la  longue  survie,  —  la 
substance  grise  était  diminuée  dans  la  région  correspondante,  les 
cellules  étaient  moins  nombreuses  que  du  côté  correspondant  au 
membre  sain  ;  en  outre,  dans  la  région  lombaire  et  dorsale  du  côté 
de  l'amputation,  le  cordon  postérieur  était  plus  petit  et  le  tissu 
conjonclif  y  était  proliféré.  Dans  un  autre  cas  (amputation  du  membre 
supérieur  au-dessous  de  l'épaule),  la  substance  grise  était  saine,  mais 
le  cordon  postérieiu'  était  notablement  réduit. 
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Atrophie  de  la  substance  grise,  diminution  des  cellules  de  la  corne 
antérieure,  réduction  du  cordon  postérieur  :  telles  sont  les  consta- 
tations fondamentales  faites  par  L.  Clarke  sur  la  moelle  des  amputés, 
constatations  qui  furent  vérifiées  un  grand  nombre  de  fois  par  ceux 
qui  orientèrent  leurs  études  dans  cette  voie.  Dans  son  travail  de  1808, 
Vulpian  a  insisté  également,  à  propos  de  la  moelle  de  deux  amputés, 
sur  la  diminution  de  volume  de  la  corne  antérieure  (sans  pouvoir 
affirmer  toutefois  qu'il  y  eut  diminution  du  nombre  des  cellules), 
du  faisceau  postérieur  et  du  faisceau  antérieur.  La  même  année, 
Dickinson  insistait  surtout  sur  l'atrophie  du  cordon  postérieur  du 
côté  de  l'amputation. 

Les  observations  faites  depuis  les  travaux  de  Clarke,  de  Vulpian  et 
de  Dickinson  parDejerine  et  Mayor,  Friedlànder  et  Krause,  Hayemet 
Gilbert,  Pierre  Marie,  Léri  concordent  pour  la  plupart;  cependant, 
d'une  observation  à  l'autre  il  y  a  des  différences  assez  sensibles  :  dans 
tel  cas  l'atrophie  des  racines  postérieures  est  signalée  et  les  racines 
antérieures  sont  saines;  dans  tel  autre,  c'est  l'inverse  :  ici  l'atrophie 
du  faisceau  postérieur  est  seule  mentionnée,  là  elle  coïncide  avec 
l'atrophie  du  faisceau  anléro-latéral;  ailleurs,  seule  la  corne  antérieure 
est  réduite  de  volume,  alors  que  dans  d'autres  cas  la  corne  postérieure 
est  simultanément  atrophiée.  Enfin,  dans  beaucoup  d'observations, 
seuls  les  faits  positifs  ont  été  communiqués;  soit  par  négligence, 
soit  à  cause  de  l'absence  de  toute  lésion  dans  ces  régions,  l'état  ana- 
tomique  et  histologique  de  certaines  parties  de  la  moelle  est  com- 
plètement passé  sous  silence. 

En  nous  basant  sur  les  principales  observations,  nous  allons  essayer 
de  donner  une  vue  d'ensemble  des  lésions  le  plus  souvent  relevées 
dans  la  moelle  des  amputés. 

Macroscopiqiiement,  il  est  rare  qu'avant  la  section  de  la  moelle  et  à 
son  simple  examen  macroscopique  on  remarque  une  asymétrie  dans 
le  renflement  correspondant  à  l'amputation  ;  quelquefois  soit  les 
racines  antérieures  et  postérieures,  soit  les  unes  ou  les  autres  parais- 
sent un  peu  plus  petites  du  côté  de  l'amputation  ;  mais,  lorsque 
l'atrophie  porte  sur  les  racines  postérieures,  elle  n'est  jamais  aussi 
marquée  que  celle  des  tabétiques. 

L'asymétrie  peut  même  faire  complètement  défaut  sur  les  sections 
de  la  moelle,  dans  les  cas  peu  anciens.  Lorsqu'il  s'agit  au  contraire 
d'amputations  remontant  à  une  époque  reculée,  dix,  vingt,  quarante 
années  et  au  delà  avant  la  mort,  il  est  bien  rare  que  cette  asymétrie 
ne  se  manifeste  pas  sur  une  simple  section,  sinon  à  l'œil  nu,  du 
moins  avec  le  secours  de  la  loupe. 

L'asymétrie  est  surtout  marquée  au  niveau  du  renflement  corres- 
pondant à  l'amputation,  mais  elle  peut  s'observer  sur  toute  la  hauteur 
de  la  moelle  dorsale  et  même  cervicale  lorsqu'il  s'agit  d'une  ampu- 
tation du  membre  inférieur,  sur  toute  la  hauteur  de  la  moelle  cervi- 
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cale  seulemeiil  lorsqu'il  s'agit  d'une  amputation  du  membre  supé- 
rieur. L'asjmétrie  du  renflement  cervical  ou  lombaire,  suivant  que 
c'est  le  membre  supérieur  ou  inférieur  qui  a  été  amputé,  est  d'autant 
plus  marquée  en  hauteur  que  le  membre  a  été  tranché  à  un  niveau 
plus  élevé. 

L'asymétrie  se  constatera  par  exemple  sur  un  nombre  de  segments 
médullaires  plus  grand  après  l'amputation  de  la  cuisse  ou  la  désar- 
ticulation de  la  hanche,  qu'après  la  section  de  la  jambe  au-dessus  du 
pied. 

L'asymétrie  peut  porter  sur  toutes  les  parties  de  la  moelle,  la  sub- 
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Vig.  390.  —  Coupe  transversale  de  la  moelle  épinière  passant  par  la  8<^  paire 
cervicale  dans  un  cas  de  désarticulation  scapulo-humérale  droite,  pratiquée  à  l'âge 
de  quatre  ans  pour  une  brûlure  grave,  chez  un  homme  mort  à  l'àfre  de  quarante- 
huit  ans  d'un  cancer  du  foie.  Cet  homme,  qui  e.verçait  le  métier  de  maquignon, 
était  très  fort  et  très  adroit  de  son  bras  gauche  (Bicêtre,  189»)- 

Coloration  par  la  méthode  de  W'eigcrt-Pal.  Il  existe  ici  du  côté  droit  une  diminution 
de  volume  portant  sur  la  substance  blanche  et  sur  la  substance  gi-iseetune  atrophie 
très  marquée  de  la  corne  postérieure.  Sclérose  de  la  zone  radiculaire  externe  :  les  deux 
cordons  de  GoUsont  tlégénérés  et  sclérosés  et  cette  lésion  est  d'origine  cachectique. 


slance  grise  et  la  substance  blanche  au  niveau  du  faisceau  postérieur 
et  du  faisceau  antéro-latéral.  C'est  généralement  la  substance  grise 
qui  est  la  plus  intéressée;  la  corne  antérieure  et  la  postérieure  sont 
plus  petites,  revenues  sur  elles-mêmes. 

L'atrophie  du  cordon  postérieur  et  du  faisceau  antéro-latéral  est 
ordinairement  plus  appréciable  sur  les  coupes  hislologiques. 

Les  méninges  sont  apparemment  saines  ou  ne  présentent  que  des 
traces  de  lésions  banales  (arachnilis  chroni(|ue  . 

Examen  liislologîqnc.  —  Substance  grise.  —  La  ililTérence 
entre  le  côté  atrophié  et  le  C('il(''  normal  apjiaralt  encore  plus  évidente. 
Sur  les  coupes,  l'atrophie  de  la  corne  anlt'-rieure  est  très  nette;  elle 
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existe  égalcmenl  pour  la  corne  postérieure  et  y  est  parfois  plus 
accusée  (fig.  390  à  392). 

Corne  antérieure.  —  Elle  est  quelquefois  plus  transparente  que 
celle  tlu  côté  opposé,  en  raison  de  la  raréfaction  générale  des  élé- 
ments qui  la  composent  (fig.  390,  391,  392 1. 

Les  cellules  sont  plus  rapprochées  les  unes  des  autres;  elles  sont 
moinsnombreuses;  celles  qui  subsistent  présentent  desaltérations  plus 


Fig.  391.  —  Coupe  passant  ])ar  la  partie  inl'érieure  de  la  7'^  paire  cervicale.  Même 
cas  que  celui  de  la  figui-e  390. 

La  préparation  a  été  colorée  au  carmin  en  masse  et  dessinée  à  la  chambre  claire, 
cellule  par  cellule  (Obj.  Zeiss  aa,  ocul.  1,  tube  tiré).  Remarquer  la  diminution  en 
masse  de  la  corne  antérieure  droite,  la  disparition  complète  à  ce  niveau  de  la 
colonne  postéro-latérale  (t*/),  l'atrophie  du  groupe  périphérique  {per)  de  la  colonne 
antéro-latérale  il'nérieure  {Ali)  ;  les  cellules  du  groupe  central  (c)  de  celte  même 
colonne  sont  nombreuses,  bien  développées  et  pourvues  de  prolongements, 
mais  plus  tassées  que  dans  la  corne  saine.  Remarquer  également  le  petit  volume 
des  cellules  (Cm)  de  la  pièce  intermédiaire  à  la  corne  antérieure  et  à  la  corne 
postérieure.  Remarquer  aussi  l'atrophie  de  la  corne  postérieure. 


OU  moins  marquées  ;  lorsque  la  diminution  de  nombre  est  à  peine  mar- 
quée ou  fait  défaut,  il  existe  toujours  des  lésions  cellulaires.  Ces  lésions 
sont  plus  appréciables  par  la  méthode  de  Nissl  que  par  les  méthodes 
ordinaires  décoloration  (picrocarmin,  éosine-hématoxylinei. 

Sur  les  coupes  colorées  par  la  méthode  de  Nissl,  dans  les  cas 
récents,  les  lésions  sont  très  comparables  et  même  identiques  à  celles 
qui  se  produisent  chez  les  animaux  après  la  section  d'un  nerf  La 
cellule  se  gonfle  et  paraît  vésiculeuse  ;  elle  perd  ses  prolongements  ; 
les  grains  chromatiques  disparaissent,  le  noyau  est  refoulé  à  la  péri- 
phérie et  généralement  bordé,  sur  une  partie  ou  la  totalité  desa  circon- 
férence, parun  amas  de  substance  chromatique  qui  prend  la  forme  d'un 
croissant.  Une  telle  transformation  de  la  cellule  n'indique  pas  toujours 
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une  lésion  grave,  et  elle  peut  se  retrouver  encore  plusieurs  années 
après  l'amputation  :  nous  l'avons  nous-mêmes  observée  dans  un  cas 
de  résection  de  la  cuisse  remontant  à  cinq  années. 

Les  cellules  disparues  ou  atrophiées  ne  sont  pas  également  répar- 
ties dans  tous  les  noyaux  ;  suivant  le  siège  de  l'amputation,  les  cellules 
malades  appartiennent  à  tel  ou  tel  noyau  à  tel  ou  tel  niveau,  et  un 
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Fig.  392.  —  Coupe  passant  i)ai'  la  i)aitie  moyenne  de  la  S'-  paire  cervicale  et 
intéressant  rextrcniilé  inférieure  de  la  colonne  anléro-latérale  inférieure  (AU). 
Même  cas  que  celui  des  figures  390  et  391. 

Coloration  au  carmin  en  masse.  Même  grossissement  que  celui  de  la  figure  pré- 
cédente. L'atrophie  de  la  corne  antérieure  est  manifeste,  ainsi  que  celle  de  la  corne 
postérieure.  Ce  qui  frappe,  c'est  le  très  grand  nombre  de  cellules  existant  dans  la 
colonne  postéro-latérale  (PI)  à  cette  hauteur,  tandis  tju'au  niveau  de  la  7>^^  paire  cer- 
vicale (fig.  391)  on  ne  trouve  dans  cette  colonne  pas  une  seule  cellule.  On  y  dis- 
tingue un  groupe  antérieur  (<i),  un  groupe  périphéi-ique  (per),  un  groupe  interne  (i) 
et  un  groupe  post-postéro-latéral  (ppl).  Un  grand  nombre  de  ces  cellules  ont  leur 
aspect  normal,  elles  sont  seulement  pins  rapprochées  les  unes  des  autres.  La  co.i- 
servation  des  cellules  dans  cette  colonne  clcpii  se  poursuit  jusqu'à  la  partie  inférieure 
de  la  l''^'  paire  dorsale  ne  vient  pas  à  l'appui  de  la  théorie  segmenlaire  des  localisations 
motrices  spinales.  [Voy.  J.  et  A.  Dejiîri>e,  Contiibution  à  l'étude  des  localisations 
spinales  dans  un  cas  de  désarticulation  scapulo-humérale  [>^oc.  de  neurologie. 
13  mai  1909).] 


certain  nombre  d'auteurs  (Van  Gehuchlcn,  Sano,  A.  Bruce)  se 
sont  appuyés  sur  ces  observations  pour  étudier  chez  les  amputés 
récents  la  topographie  des  centres  médullaires  des  muscles. 

Dans  les  cas  d'amputation  remonlanl  à  l'enfance  el  où  la  survie 
a  été  très  longue,  les  atrophies  cellulaires  peuvent  ne  pas  corres- 
pondre à  la  topographie  des  localisations  motrices  spinales.  Dans  les 
cas  de  désarticulation  scapulo-humérale  |)ar  exemple,  les  centres  dits 
del'avant-bras  et  de  la  main  peuvent  contenir  un  très  grand  nombre 
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(Je  cellules  et  cette  conservation  est  probablement  en  proportion 
directe  du  degré  atteint  par  la  prolifération  des  cylindraxes  dans  les 
névromes  terminaux  des  amj)utés  (J.  et  A.  Dejerine). 

Le  réseau  de  la  corne  antérieure  est  généralement  moins  dense  et 
les  collatérales  réflexes  sont  beaucoup  moins  apparentes. 

Corne  postéhieure.  —  Plus  rarement  la  corne  postérieure  estaussi 
ou  même  plus  atrophiée  que  la  corne  antérieure  (fîg.  391,  392  et  393). 
La  corne  postérieure  est  normalement  constituée  par  des  fibres  ner- 
veuses et  par  des  cellules:  d'autre  part,  on  distingue  dans  la  corne  pos- 
térieure, d'arrière  en  avant  et  de  dehors  en  dedans  :  la  zone  de  Lissauer, 
la  substance  gélatineuse,  la  substance  spongieuse.  L'atrophie  de  la 
corne  se  fait  aux  dépens  de  ces  trois  segments,  mais  Spécialement  aux 
dépens  de  la  substance  gélatineuse  et  de  la  substance  spongieuse. 

Les  fibres  qui  traversent  sagittalement  d'arrière  en  avant  la  sub- 
stance gélatineuse  sont  considérablement  diminuées. 

Les  fibres  nerveuses  delà  substance  spongieuse  sont  de  deux  ordres: 
les  unes  forment  un  réseau  orienté  d'une  façon  irrégulière;  les  autres 
ont  une  direction  verticale  et  sont  coupées  perpendiculairement  à 
l'axe  sur  une  coupe  transversale;  elles  forment  de  petits  faisceaux. 
Celles-ci  sont  généralement  épargnées  chez  les  amputés,  les  autres 
au  contraire  sont  atrophiées  et  ont  partiellement  disparu. 

Les  cellules  de  la  corne  postérieure  dont  les  cylindraxes  se  dirigent 
verticalement  sont  conservées. 

Dans  plusieurs  observations,  on  a  signalé  l'atrophie  du  réseau 
des  colonnes  de  Clarke  et  même  l'atrophie  et  la  disparition  d'un  cer- 
tain nombre  de  cellules.  Peut-être  y  a-t-il  eu  des  erreurs  d'interpréta- 
tion commises;  généralement  le  faisceau  cérébelleux  direct  n'est  pas 
dégénéré  ;  d'autre  part,  l'erreur  est  facile  parce  que  les  cellules  des 
colonnes  de  Clarke  sont  groupées  en  noyaux  superposés,  séparés  par 
des  intervalles  dans  lesquels  les  cellules  sont  rares. 

Le  plus  souvent,  la  colonne  interme'dio-lalérale  n'a  pas  été  examinée. 

Substance  blanche.  —  Cordon  postérieur.  —  C'est  le  plus  at- 
teint. Il  est  diminué  dans  toute  son  étendue,  dans  tous  ses  diamètres, 
et  à  son  niveau,  du  côté  malade,  la  circonférence  de  la  moelle  paraît 
en  retrait. 

L'atrophie  est  jilus  marquée  au  niveau  du  renflement  lombaire  dans 
les  amputations  du  membre  inférieur,  mais  elle  est  encore  apparente 
au  niveau  de  la  région  dorsale  et  même  au  niveau  de  la  région  cer- 
vicale où  elle  occupe  le  faisceau  de  Goll,  surtout  dans  ses  deux  tiers 
internes;  c'est  une  atrophie  simple,  sans  sclérose,  sans  pâleur  (sur 
les  coupes  colorées  par  la  méthode  de  Weigert-Pal  au  niveau  de  la 
région  lombaire.  Mais  au  niveau  de  la  région  dorsale  supérieure,  et  à 
la  région  cervicale,  sur  les  coupes  colorées  par  le  procédé  de  Weigert- 
Pal,  les  cordons  de  Goll  paraissent  plus  pâles,  plus  pauvres  en  fibres 
à  myéline.  Cette  différence  est  difficile  à  expliquer,  d'autant  plus  que 
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les  fibres  du  cordon  de  GoU  ne  sont  que  le  prolongement  des  fibres 
radiculairesdela  région  lombo-sacrée.  Quelques  auteurs  interprètent 
cette  différence  par  ce  lait  que  les  fibres  sont  moins  tassées  à  la 
région  cervicale  et  que,  par  suite,  les  vides  y  deviennent  plus  appa- 
rents. Habituellement,  la  sclérose  fait  défaut;  cependant  elle  a 
été  signalée  au  niveau  du  cordon  do  Goll  et  même  à  la  région  dorso- 
lombaire,  maisils'agitsurtout  d'un  épaississementdes  sepla  conjonc- 
tifset  névrogliques.  Parfois  il  existe  une  sclérose  du  cordon  de  Bur- 
dach  au  niveau  de  la  zone  radiculaire  externe  (M.  et  M""^  Dejerine). 

La  diminution  de  volume  du  cordon  postérieur  est  due  à  l'atrophie 
des  fibres  nerveuses,  et  cette  atrophie  porte  davantage  sur  la  gaine 
de  myéline  que  sur  le  cylindraxe. 

Pierre  Marie  (conformément  aux  résultats  expérimentaux  de  Tooth, 
Oddi,  Rossi)  a  constaté  chez  les  amputés  des  lésions  analogues  dans 
un  territoire  symétrique  à  la  bande  scléreuse  du  côté  opposé.  Mais  ce 
sont  là  des  faits  dont  l'interprétation  doit  être  réservée. 

Cordon  antérieur  ou  antého-latéral.  —  Ce  faisceau  a  paru  atro 
phié  dans  plusieurs  cas.  Vulpian  avait  déjà  signalé  le  fait.  L'atrophie 
a  été  signalée  également  par  Bignami  et  (îuarneri,  par  Pierre  Marie, 
mais  alors  du  côté  opposé. 

Interprétation  des  résnitats.  —  Los  lésions  do  la  moelle  des 
amputés  ont  été  interprétées  différemment  par  les  auteurs.  Friedlànder 
et  Krause  ont  admis  l'existence  de  fibres  sensitives  qui  prennent  leur 
origine  dans  dos  appareils  spéciaux,  les  corpuscules  du  tact  en  par- 
ticulier, et  d'après  eux  les  dégénérescences  observées  dans  les  nerfs 
et  dans  les  centres  ne  seraient  en  réalité  qu'une  dégénérescence  wal- 
lérienne.  On  se  rend  difficilement  compte  avec  cette  théorie  que  le 
nombre  des  fibresdégénérées  soit  à  peu  près  le  même,  que  l'on  exa- 
mine le  sciatique  dans  un  cas  d'amputation  de  la  cuisse  ou  dans  un  cas 
d'amputation  sus-malléolaire.  Pierre  Marie  admet  également  pour  un 
certain  nombre  de  fibres  qu'elles  dégénèrent  parce  (pielles  trouvent 
dans  l'organe  terminal  un  véritable  centre  trophique  ;  mais  il  fait 
remarquer  que,  dans  la  plupart  des  cas  examinés,  il  s'agissait  d'indi- 
vidus amputés  depuis  longtemps,  avant  l'avènement  des  méthodes 
antiseptiques.  Pierre  Marie  admet  donc  doux  procossus  :  l'un  de  dégé- 
nération wallérienne  ascendante,  l'autre  do  névrite  ascendante. 

Pour  d'autres  auteurs,  les  amputations  ne  sont  en  réalité  (juo  dos 
sections  expérimentales  i\c  nerfs,  et  nous  savons  aujourd'hui  que  ces 
sections  retentissent  au  bout  d'un  certain  tem|)s  sur  les  cellules  d'ori- 
gine :  c'est  une  réaction  à  distance  qui  passe  par  plusieurs  phases  et 
qui  finalement  poutaboutirà  l'atrophie  de  lacelluleot  à  sailisparilion. 

Cette  théorie  n'explique  (juo  les  lésions  des  cellules  dos  cornes 
antérieures  de  la  moelle,  et  elle  ne  lient  nullement  compte  de  l'atro- 
phie de  certains  faisceaux  de  la  moelle. 

D'un  autre  côté,  on  ne  peut  faire  abstraction  conq^loto  de  l'infec- 


768     DEJERINE  ET  THOMAS.  -  MALADIES  DE  LA  MOELLE  ÉPIMERE. 

lion  ;  nous  savons  en  effet,  d'après  les  expériences  de  Van  Gehuchlen 
et  d'autres  auteurs,  que  les  réactions  à  distance  sont  plus  intenses 
chez  les  animaux  infectés  ou  intoxiqués. 

Léri  (1905),  s'appuyant  sur  l'examen  de  douze  moelles  d'amputés, 
insiste  sur  deux  ordres  de  constatations  : 

1°  L'extrême  variabilité  dans  l'intensité  des  lésions  homo-latérales: 
certaines  amputations  de  jambe  avaient  provoqué  des  dégénérescences 
sensiblement  plus  accusées  que  certaines  amputations  de  cuisse  ; 

2°  L'extrême  variabilité  dans  l'intensité  des  lésions  hétéro-latérales, 
au  point  que,  parfois  à  peine  esquissées,  ces  lésions  étaient  d'autres 
fois  presque  aussi  marquées  que  celles  du  côté  opposé. 

La  durée  de  la  survie  après  l'amputation  lui  a  paru  sans  importance, 
car  les  lésions  n'étaient  pas  sensiblement  différentes  dans  les  cas 
anciens  et  dans  les  cas  récents.  Les  suppurations  antérieures  ou  pos- 
térieures à  l'intervention  lui  parurent  également  sans  influence. 

Il  a  trouvé  (dans  certains  cas)  des  corps  granuleux  (?)  non  seulement 
au  niveau  de  la  lésion  du  cordon  postérieur  du  côtéde  l'amputation  et 
du  côté  opposé,  mais  aussi  dans  toute  la  méninge  et  du  côté  opposé  à 
l'amputation  au  niveau  de  la  zone  d'entrée  des  racines  postérieures 
dans  la  région  lombaire. 

Dans  deux  cas,  les  lésions  méningées  étaient  expliquées  par  une 
syphilis  antérieure.  Dans  d'autres  cas,  la  méningite  était  très  légère. 
Léri  est  disposé  à  faire  jouer  un  rôle  à  la  méningite  dans  la  pro- 
duction des  dégénérescences  médullaires,  et  il  compare  le  processus 
de  dégénérescence  delà  moelle  chez  les  amputés  à  celui  delà  névrite 
ascendante.  Pour  notre  part,  et  d'après  les  faits  que  nous  avons 
observés,  nous  ne  croyons  pas  que  la  méningite  puisse  être  mise  en 
cause,  pas  plus  du  reste  que  la  névrite  ascendante. 

Parmi  les  altérations  observées  dans  la  moelle  des  amputés,  il  en 
est  dont  l'explication  nous  paraît  des  plus  facile. 

C'est  tout  d'abord  l'atrophie  des  cornes  antérieures  et  la  diminu- 
tion du  nombre  des  cellules;  ces  phénomènes  s'expliquent  suffisam- 
ment par  les  données  que  fournil  l'expérimentation  et  par  la  réaction 
à  distance. 

Les  lésions  que  l'on  observe  dans  les  deux  cas  sont  tout  à  fait  com- 
parables. De  la  même  manière  on  peut  expliquer  l'atrophie  des 
racines  antérieures;  en  effet,  lorsque  la  lésion  cellulaire  aboutit  à  la 
disparition  de  la  cellule,  la  fibre  nerveuse  à  laquelle  elle  donne 
origine  disparaît  en  vertu  de  la  loi  de  dégénérescence  wallérienne. 

Il  est  vraisemblable  que  l'atrophie  du  cordon  postérieur  et  celle  des 
racines  postérieures  ne  sont  que  la  conséquence  d'un  processus  iden- 
tique. Les  expériences  de  Lugaro  nous  ont  montré  que  la  section  des 
troncs  nerveux  et  des  plexus  retentit  sur  les  cellules  des  ganglions 
rachidiens.  Il  n'y  a  rien  d'étonnant  qu'à  leur  tour  les  altérations 
ganglionnaires   retentissent  sur    les   racines   postérieures    dont    la 
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Irophicité  doit  être  compromise  ;  mais,  comme  la  lésion  n'est  pas 
fatalement  destructive,  il  en  résulte  que  les  racines  postérieures  ne 
présentent  pas  les  lésions  de  la  dégénération  wallérienne  et  qu'elles 
subissent  seulement  un  processus  d'atrophie  simple.  L'altération  de 
la  cellule  ganglionnaire  n'est  d'ailleurs  pas  une  pure  hypothèse  et, 
si  elle  a  été  très  rarement  signalée,  c'est  parce  qu'elle  a  été  très  peu 
recherchée.  Homen  a  constaté  une  atrophie  des  cellules  des  ganglions 
spinaux  ;  de  même  Sibelius  a  vu  dans  les  ganglions  correspondant  à 
l'amputation  l'atrophie  etladisparition  des  cellules.  Avec  les  méthodes 
de  coloration  élective,  telles  que  la  méthode  de  Ramon  y  Cajal,  les 
cellules  se  présentent  avec  des  prolongements  nombreux,  dont 
plusieurs  sont  terminés  par  des  renflements  en  massue  :  peut-être 
s'agit-il  de  processus  de  régénération  (André-Thomas,  Nageotte). 

La  double  lésion  du  ganglion  rachidien  et  de  la  racine  postérieure 
rendrait  suffisamment  compte  de  l'atrophie  du  cordon  postérieur,  du 
réseau  de  la  colonne  de  Clarke  et  de  celui  de  la  corne  postérieure 
ainsi  que  des  fibres  collatérales  réflexes. 

Quant  à  l'atrophie  du  faisceau  antéro-laléral,  elle  reste  malgré  tout 
inexplicable,  car  nous  savons  que,  chez  l'homme,  aucune  libre  des 
cordons  postérieurs  ne  passe  dans  ce  faisceau.  De  même,  lorsqu'elle 
existe,  l'atrophie  du  cordon  postérieur  du  coté  opposé  reste  sans 
explication,  car  les  fibres  radiculaires  d'un  côté  se  distribuent  dans  le 
cordon  postérieur  du  môme  côté  et  ne  se  rendent  pas  à  celui  de  l'autre 
côté.  Toutes  les  hypothèses  qui  ont  été  émises  pour  expliquer  ces 
phénomènes  d'apparence  paradoxale  n'ont  à  leur  appui  aucun  argu- 
ment sérieux  et,  dans  l'état  actuel  de  nos  connaissances,  nous  sommes 
incapables  d'en  donner  la  raison,  à  moins  qu'on  ne  fasse  intervenir 
la  méningite,  conséquence  elle-même  d'une  infection  ascendante, 
et,  nous  l'avons  déjà  dit,  nous  ne  croyons  pas  à  cette  pathogénie. 

Nous  avons  vu  que,  dans  certains  cas,  on  a  signalé  une  diminution 
de  volume  du  cordon  postérieur  du  côté  de  l'amputation.  Pierre 
Marie  i  1802)  a  mentionné  l'existence  de  bandes  scléreuses  occupant 
principalement  la  région  du  cordon  de  Goll  et  existant  dans  les 
cordons  postérieurs  des  deux  côtés.  Pour  notre  part,  cette  dégénéres- 
cence, cette  sclérose  des  cordons  de  Goll,  —  nous  ne  ilisons  pas  la 
diminution  légère  de  volume  du  cordon  postérieur  du  côté  amputé, 
—  cette  dégénérescence,  cette  sclérose  des  cordons  de  Goll,  disons- 
nous,  n'a  rien  à  voir  avec  l'amputation.  Tout  d'abord,  el  nous  avons 
pu  le  constater,  elle  n'est  pas  du  tout  constante  et,  lorsqu'elle  existe, 
il  s'agit  plus  que  probablement  de  lésions  du  même  ordre  que  l'on 
rencontre  à  l'autopsie  des  cachectitiues.  11  s'agit  en  elTel  de  lésions 
bilatérales.  Dans  un  cas  observé  par  l'un  de  nous  et  ayant  trait  à  un 
sujet  qui  avait  subi  la  désarticulation  de  l'épaule  à  l'Age  de  (juatre  ans  et 
qui  mourut  à  quarante-huit  ans  d'un  cancer  du  foie,  il  existait  dans 
toute  la  hauteur  de  la  région  cervicale  une  sclérose  ilu  cordon  de  P>ur- 
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dach  au  niveau  de  la  zone  radiculaire  externe  et  une  sclérose  des 
deux  cordons  de  Goll  (fig.  390).  Dans  ce  cas,  celte  dernière  ne  peut 
dépendre  que  de  la  cachexie,  car,  d'une  part,  la  lésion  est  bilatérale 
et,  d'autre  part,  on  sait  que  les  racines  postérieures  de  la  région 
cervicale  ne  fournissent  aucune  fibre  aux  cordons  de  Goll. 

LÉSIONS  DE  LA  MOELLE  DANS  LES  NÉVRITES  EN  GÉNÉRAL. 

Xévrites  toxiques.  —  IVévrites  infectieuses.  —  Après 
les  expériences  de  Waller  sur  la  section  des  nerfs,  il  fut  uni- 
versellement admis  que  chaque  fois  qu'un  nerf  est  interrompu  son 
bout  périphérique  dégénère.  Et  il  dégénère  parce  que  les  fibres  qui 
le  composent  ne  reçoivent  plus  l'influx  trophique  de  leurs  cellules 
d'origine  :  c'est  le  principe  même  de  la  loi  de  dégénérescence  wallé- 
rienne.  Il  se  fit  ainsi  dans  les  esprits  une  association  intime  entre  la 
dégénérescence  des  nerfs  et  leur  séparation  de  leur  centre  trophique, 
association  qui  devait  avoir  pour  corollaire,  sur  le  terrain  de  l'anatomie 
pathologique,  la  subordination  de  la  dégénérescence  des  nerfs  aux 
lésions  des  cellules.  Les  premières  autopsies  de  poliomyélite  anté- 
rieure aiguë  de  l'enfance  ou  de  poliomyélite  antérieure  chronique 
venaient  encore  à  l'appui  d'une  telle  opinion  :  les  nerfs  musculaires 
étaient  dégénérés  elles  cellules  des  cornes  antérieures  étaient  atro- 
phiées ou  disparues.  Rien  de  moins  logique  cependant  qu'une  telle 
proposition.  Oue  la  séparation  d'une  fibre  nerveuse  d'avec  son 
centre  trophique  ail  pour  conséquence  la  dégénérescence  du  bout 
périphérique,  \A'aller  l'avait  démontré;  et  il  était  légitime  d'en 
déduire  que  la  destruction  pathologique  d'une  cellule  entraîne 
forcément  la  dégénérescence  de  la  fibre  dont  elle  représente  le 
centre  trophique.  Par  contre,  il  n'était  nullement  prouvé  que  la  dégé- 
nérescence d'un  nerf  ne  put  s'observer  en  dehors  des  conditions 
expérimentales  dans  lesquelles  s'était  placé  le  physiologiste  anglais, 
et  il  n'était  guère  légitime  de  soutenir  que  la  dégénérescence  des 
nerfs  observée  chez  l'homme,  même  en  dehors  d'une  lésion  trauma- 
tique  ou  d'une  compression  exercée  sur  un  point  de  leur  trajet, 
fût  toujours  occasionnée  par  une  altération  cellulaire.  La  loi  de 
Waller  avait  été  interprétée  dans  un  sens  beaucoup  trop  large.  En 
un  mot,  de  ce  que  la  destruction  de  la  cellule  produit  la  dégénéres- 
cence de  la  fibre,  quelques  auteurs  en  avaient  déduit  trop  hâtivement 
que  la  dégénérescence  de  la  fibre  nerveuse  est  toujours  produite  par 
une  lésion  cellulaire.  «  Mais  la  loi  de  Waller  était  admise  sans  con- 
teste et  la  névrite  parenchymateuse  autochtone,  née  sur  place, 
évoluant  pour  son  propre  compte,  restait  encore  à  démontrer.  » 
(M""=  Dejerine-Klumpke,  1889.) 

Comme  dans  plus  d'un  cas  de  paralysie  atrophique,  le  microscope 
ne  décelait  aucune  modification  des  cellules  dans  les  centres  cor- 
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respondant  aux  muscles  atteints,  à  défaut  de  lésions  réelles,  on  en 
vint  à  imaginer  une  lésion  fonctionnelle  ou  dynamique  des  grandes 
cellules  des  cornes  antérieures  de  la  moelle.  C'est  de  cette  manière 
que  Erh  et  Hemak  envisageaient  la  nature  de  la  paralysie  saturnine; 
de  même,  et  malgré  les  travaux  remar(}uables  de  iJuménil  (de  Rouen; 
(1864-1866),  on  professait  une  opinion  semblable  soit  pour  la  paralysie 
spinale  antérieure  subaiguë  de  Duchenne,  soit  pour  la  paralysie 
ascendante  aiguë  de  Landry,  soit  pour  les  paralysies  diphtériques  ou 
les  paralysies  consécutives  aux  maladies  aiguës. 

Il  a  bien  fallu  pourtant  se  rendre  à  l'évidence,  lorsque  de  divers 
côtés  la  dégénérescence  des  nerfs  fut  observée  malgré  l'absence  de 
toute  altération  cellulaire,  et  l'autonomie  pathologique  du  système 
nerveux  périphérique,  mise  en  lumière  par  les  travaux  de  Duménil 
sur  la  névrite,  lut  confirmée  par  les  travaux  de  Lancereaux,  West- 
phal,  Gombault,  Dejerine  sur  la  névrite  saturnine  et  par  ceux  de 
Lancereaux,  Mœli,  Dreschfeld,  JofTroy,  Dejerine,  Gombault  sur  les 
névrites  alcooliques  et  infectieuses. 

Le  chapitre  des  névrites  était  ouvert;  on  y  fit  rentrer  non  seu- 
lement les  paralysies  toxiques  (alcooliques,  saturnines,  arseni- 
cales), mais  encore  certaines  paralysies  survenues  soit  au  cours, 
soit  dans  la  convalescence  des  maladies  aiguës  et  infectieuses.  On 
a  constaté,  en  eifet,  l'existence  de  névrites  périphériques  dans  la  diph- 
térie, la  fièvre  typhoïde,  la  tuberculose,  le  béribéri,  la  lèpre,  l'im- 
paludisnie,  la  fièvre  puerpérale,  le  rhumatisme  chronique.  Les 
névrites  infectieuses  ne  relèvent  cependant  pas  toutes  d'une  patho- 
génie univoque  :  les  unes  sont  causées  par  les  microbes  eux-mêmes 
et  les  réactions  qu'ils  suscitent  loco  dolenli  :  telle  la  névrite  lépreuse. 
Les  autres  sont  engendrées  par  les  poisons  microbiens  déversés 
dans  la  circulation,  il  n'existe  pas  de  lésions  en  foyers  sur  le  trajet 
des  nerfs  ;  la  névrite  est  d'emblée  parenchymateuse.  En  somme, 
presque  toutes  les  névrites  infectieuses  sont  des  névrites  toxiques 
et  on  peut  dire  que  toutes  les  névrites  qui  ne  sont  dues  ni  à  un 
traumatisme,  ni  à  une  compression,  reconnaissent  pour  cause  une 
intoxication.  Quelle  que  soit  l'origine  du  poison,  qu'il  soit  micro- 
bien, organique  ou  minéral,  les  névrites  toxiques  se  présentent 
pour  la  plupart  sous  l'aspect  clinique  des  polynévrites;  elles  sont 
caractérisées  analomiquement  par  une  dégénérescence  des  nerfs 
qui,  pour  chacun  d'eux,  diminue  d'intensité  de  la  périphérie  vers  le 
centre;  les  cellules  des  cornes  antérieures  de  la  moelle  sont  intactes  : 
la  déyënérescence  des  nerfs  est  primitive.  L'existence  de  la  névrite 
n'était  donc  plus  mise  en  doute,  lorsque  Nissl  découvrit  une 
méthode  histologique  avec  laquelle  il  put  mettre  en  évidence  cer- 
tains éléments  des  cellules  nerveuses  qui  jusque-là  n'avaient  été  que 
soupçonnés,  c'est-à-tlire  les  grains  ou  corpuscules  chromatiques. 
En  outre,  il  étudia  expérimentalement  les  modilicalions  que  subissent 
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ces  éléments  dans  diverses  conditions  expérimentales,  et  s'attacha  à 
différencier  les  altérations  primitives  des  cellules  d'avec  les  altéra- 
tions secondaires  que  l'on  observe  après  la  section  des  nerfs. 

La  méthode  de  Nissl  remit  en  discussion  la  question  de  l'existence 
des  névrites;  les  partisans  de  la  théorie  centrale  eurent  de  nouveau 
l'espoir  de  découvrir  des  lésions  que  les  autres  méthodes  avaient 
été  impuissantes  à  déceler. 

Des  altérations  cellulaires  furent  signalées  dans  quelques  cas 
(Marinesco,  Ballet  et  Dutil);  elles  ne  différaient  en  rien  de  celles  que 
l'on  observe  expérimentalement  après  la  section  des  nerfs,  et  elles 
donnaient  plutôt  l'impression  d'une  lésion  cellulaire  secondaire  ou 
d'une  réaction  à  distance  que  d'une  altération  primitive. 

En  s'appuyant  sur  l'examen  de  quatre  cas  de  polynévrite  de  nature 
ditïérente  (éthylique,  tuberculeuse,  saturnine),  Philippe  et  de 
Gothard  (1900)  ont  admis  l'existence  constante  de  lésions  des 
grandes  cellules  des  cornes  antérieures  de  la  moelle,  dans  les  névrites 
de  cause  toxique  ou  infectieuse.  Ces  lésions  n'existent  que  lorsque 
la  polynévrite  est  en  pleine  évolution,  et  elles  envahissent  la  presque 
totalité  des  éléments.  Au  début,  la  cellule  se  gonfle  et  augmente  de 
volume,  parfois  à  un  degré  considérable  et  aux  dépens  de  toutes  les 
portions  de  l'élément  qui  tend  à  prendre  la  forme  arrondie  au  lieu  de 
rester  polygonal.  Le  proloplasma  prend  une  teinte  bleutée  générale; 
les  chromatophiles,  moins  abondants,  sont  représentés  par  des  grains 
poussiéreux  répandus  partout;  parfois,  à  l'extrême  périphérie  et  dans 
les  prolongements  ils  existent  encore  sous  la  forme  de  stries  assez 
volumineuses,  la  membrane  nucléaire  se  distingue  mal;  le  noyau 
peut  être  partiellement  déplacé. 

Plus  tard  la  cellule  pâlit  et  prend  la  forme  ronde;  les  chromato- 
philes disparaissent  totalement  dans  certaines  parties,  dans  la  région 
périnucléaire  ou  ailleurs.  La  région  immédiatement  périnucléaire, 
l'extrême  périphérie  de  la  cellule,  les  prolongements  protoplasmiques, 
constituent  les  trois  zones  qui  conservent  le  plus  longtemps  des 
chromatophiles  poussiéreux  et  granuleux.  -D'autre  part,  le  noyau 
devient  de  plus  en  plus  périphérique,  sa  masse  diminue,  sa  mem- 
brane nucléaire  plissée  se  colore  mal,  et  quelquefois  il  a[)paraît 
comme  hernie. 

Les  altérations  cellulaires  constatées  par  Philippe  et  de  Gothard 
sont  tout  à  fait  comparables  à  celles  qui  ont  été  décrites  comme 
des  altérations  de  réaction  à  distance  dans  le  cas  de  section  d'un  nerf 
périphérique.  Ces  auteurs  ne  les  considèrent  pas  comme  spécifiques 
des  névrites,  car  ils  ont  observé  au  cours  des  myélites  des  phénomènes 
identiques;  d'après  eux,  «  dans  la  polynévrite  et  dans  la  myélite,  la 
méthode  de  Nissl  révèle  des  altérations  cellulaires  semblables,  carac- 
térisées avant  tout  par  le  gonflement  de  la  cellule,  la  chromatolyse 
plus  ou  moins  diiTuse  et  le  déplacement  du  noyau  ».  Mais  il   est  à 
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remarquer  que,  dans  les  cas  de  myélite  signalés  par  Philippe  et  de 
Gothard,  Texamen  des  nerfs  périphériques  n'est  pas  mentionné,  et 
dans  ces  conditions  on  ne  peut  affirmer  que  les  altérations  cellulaires 
constatées  par  ces  auteurs  ne  soient  pas  à  leur  tour  secondaires  à 
des  lésions  névritiques. 

Toutes  ces  modifications  de  la  cellule,  dont  la  chromalolyse 
constitue  l'élément  fondamental,  ne  peuvent  être  nullement  consi- 
dérées comme  des  altérations  primitives  et  par  conséquent  comme  la 
cause  des  névrites  et  des  paralysies  toxiques.  Alors  même  que  ces 
altérations  seraient  primitives,  il  ne  serait  nullement  démontré 
qu  elles  soient  la  cause  de  la  névrite,  parce  que  nous  savons  que, 
dans  diverses  conditions  physiologiques  (hyperthermies,  inanition, 
fatigue,  etc.)  ou  pathologicjues  (intoxications  diverses),  le  réseau 
chromatique  de  la  cellule  subit  des  transformations  plus  ou  moins 
considérables,  en  dehors  de  toute  dégénérescence  des  nerfs  et  de 
toute  paralysie.  Xous  rappellerons  encore  à  ce  sujet  que  la  paralysie 
peut  n'être  pas  guérie,  la  dégénérescence  des  nerfs  persister,  alors 
que  les  altérations  cellulaires,  y  compris  la  chromalolyse,  font  tota- 
lement défaut  (.1.  Dejerine  et  André-Thomas,  1896).  Nissl  avait  cru 
pouvoir  établir  des  caractères  distinclifs  entre  les  chromatolyses 
selon  qu'elles  étaient  primitives  ou  secondaires  (et  dans  ce  dernier 
cas  consécutives  à  la  section  d'un  nerf  périphérique)  ;  or  il  est 
reconnu  aujourd'hui  par  Nissl  lui-même  que  ces  éléments  de  distinc- 
tion sont  sans  valeur.  Peut-être  la  morphologie  de  la  cellule  et  la 
situation  de  son  noyau  en  ont-elles  davantage. 

Quoi  qu'il  en  soit,  la  chromalolyse  doit  être  envisagée  comme  un 
phénomène  histologiquc  intéressant,  mais  comme  ne  répondant  à 
aucune  perturbation  fonctionnelle  de  la  cellule,  et  c'est  pourquoi  la 
chromatolyse  constatée  dans  divers  cas  de  polynévrite  ne  saurait 
être  prise  comme  argument  en  faveur  de  l'origine  centrale  de  cette 
affection. 

Est-ce  à  dire  que,  dans  les  observations  étiquetées  comme  poly- 
névrites, on  ne  puisse  trouver  des  altérations  cellulaires?  On  ne  peut 
nier  a  priori  que  l'agent  toxique  qui  n'atteint  ordinairement  que  les 
nerfs  ne  puisse  occasionnellement  adultérer  les  cellules.  On  a  vu 
plus  haut  que  diverses  intoxications  sont  susceptibles  de  produire 
des  modifications  chromatolytiques  :  il  n'est  pas  invraisemblable 
que,  dans  certaines  circonstances  indéterminées,  elles  ne  puissent 
engendrer  des  dégâts  cellulaires  assez  accentués  pour  compromettre 
la  vitalité  de  la  cellule.  C'est  dans  ce  sens  qu'il  faut  inter|iréter  plu- 
sieurs cas  de  polynévrites  dans  lesquels  de  graves  lésions  cellulaires 
allant  jusqu'à  l'atrophie  et  la  disparition  ont  été  mentionnées.  Après 
les  publications  d'Oppenheim,  de  Popotî,  de  Rosenbach.  Philippe 
et  de  Gothard  ont  rapporté  un  cas  de  paralysie  saturnine  où 
l'examen  histologiquc  a  décelé,  en  outre  de  la  dégénérescence  des 
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nerfs  périphériques,  une  diminution  du  nombre  des  cellules  des 
cornes  antérieures,  de  l'alrophie  simple  et  de  l'alrophic  pi^mentaire 
des  cellules  subsistantes.  Mais  dans  ces  cas  la  disproportion  entre  le 
degré  de  la  lésion  musculaire  et  celui  de  l'atrophie  de  la  substance 
grise  de  la  moelle  est  des  plus  nette  (Gombault,  Dejerine)  ;  à  elle 
seule  la  lésion  médullaire  ne  peut  rendre  compte  de  l'intensité  de  la 
paralysie.  Il  y  a  eu  en  réalité  cellulite  et  polynévrite. 

De  même,  il  peut  arriver  que,  chez  un  individu  atteint  de  névrite 
alcoolique,  un  plus  ou  moins  grand  nombre  de  cellules  soient  grave- 
ment lésées,  s'atrophient  et  disparaissent  :  dans  un  cas  de  névrite 
alcoolique  terminée  assez  rapidement  par  la  mort.  Comte  a  vu  des 
cellules  creusées  de  vacuoles,  lésion  déjà  plus  profonde  que  la 
chromatolyse.  L'autonomie  de  la  névrite  alcoolique  en  sera-t-elle 
compromise?  Évidemment  non. 

La  moelle  a  été  trouvée  malade  dans  plusieurs  cas  de  paralysie 
diphtérique  (Quinquaud,  Abercrombie,  Kidd,  Sharkey,  Percy). 
Affîrmera-l-on  que  la  paralysie  diphtérique  est  toujours  due  à  une 
myélite,  tandis  qu'en  réalité  un  grand  nombre  de  cas  paraissent 
devoir  rentrer  dans  le  cadre  des  polynévrites?  Il  est  vrai  que  pour 
les  paralysies  diphtériques  toute  conclusion  définitive  doit  être  réser- 
vée, et  cela  pour  plusieurs  raisons.  C'est  que  des  lésions  très  diverses 
ont  été  signalées  dans  la  paralysie  diphtérique.  Laissant  de  côté  les 
observations  dans  lesquelles  les  altérations  cellulaires  ne  dépassent 
pas  le  degré  de  la  chromatolyse,  nous  rappellerons  les  observations 
précédentes  dans  lesquelles  des  lésions  plus  graves  des  cellules  ont 
été  mentionnées  (Quinquaud,  Abercrombie,  Kidd,  Sharkey),  celles 
dans  lesquelles  il  existait  simultanément  des  dégénérescences  des  cor- 
dons (Preisz,  Henschen,  Katz,  Batten).  Dans  d'autres  observations, 
les  lésions  du  système  nerveux  faisaient  complètement  défaut. 

D'autre  part,  il  y  aurait  lieu  d'établir  des  distinctions  dans  les 
formes  cliniques  de  la  paralysie  diphtérique  :  les  unes  sont  localisées, 
et  la  distribution  de  la  paralysie  semble  en  quelque  sorte  commandée 
par  la  localisation  initiale  de  la  diphtérie;  tel  est  le  cas  pour  la 
paralysie  du  voile  du  palais,  par  exemple.  Les  autres  sont  générali- 
sées, mais,  parmi  celles-ci,  il  en  est  qui  ne  s'accompagnent  pas  d'amyo- 
trophie,  et  c'est  le  cas  le  plus  fréquent;  plus  rarement  l'atrophie 
musculaire  est  extrêmement  prononcée,  comme  dans  les  autres 
paralysies  toxiques.  On  est  en  droit  de  se  demander  si  les  lésions 
sont  identiques,  quelle  que  soit  la  forme  clinique  ;  peut-être  les 
ditîérences  cliniques  sont-elles  imputables  en  partie  au  degré  de 
l'intoxication  et  en  partie  à  sa  localisation  soit  sur  les  muscles,  soit 
sur  les  nerfs  et  les  centres  nerveux.  Babonneix,  qui  a  consacré 
une  étude  expérimentale  ù  ce  sujet  (1904),  explique  le  rapport 
topographique  entre  l'inoculation  diphtérique  primitive  et  la  para- 
lysie consécutive  par  la  propagation  ascendante  de  la  toxine  le  long 
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des  nerfs  périphériques;  à  ce  point  de  vue,  la  diphtérie  se  rappro- 
cherait de  la  rage  et  du  tétanos.  Pour  cet  auteur,  «  au  point  de  vue 
histologique,  les  paralysies  diphtériques  expérimentales  à  forme  de 
paralysie  de  Landry  paraissent  dues  à  des  lésions  centrales,  lésions 
pouvant  aller  jusqu'à  la  formation  de  véritables  foyers  de  la  substance 
grise;  les  paralysies  localisées  semblent  également  relever  de  lésions 
centrales,  lésions  beaucoup  moins  accusées  que  dans  le  cas  précé- 
dent, mais  incontestables  cependant;  enfin,  certaines  paralysies  à 
distance  obtenues  par  injections  de  toxine  dans  le  nerf  sciatique 
semblent  pouvoir  être  rattachées  à  une  névrite  ascendante  ». 

Quelque  idée  que  Ton  se  fasse  sur  l'importance  des  altérations 
cellulaires  décrites  dans  les  névrites  toxi-infectieuses  et  sur  la  con- 
ception des  névrites  en  général,  il  existe  entre  elles  et  les  myélites 
une  barrière  infranchissable  qui  les  séparera  toujours,  et  qui  repose 
sur  la  réparabilité  des  éléments  nerveux  dans  le  premier  cas,  leur 
irréparabilité  dans  le  second. 

LÉSIONS   DE   LA    MOELLE   DANS   LES   NÉVRITES  FAMILIALES. 

A  TROPHIE  MUSCULAIRE  TYPE  CHARCO T-MARIE  [  T  YPE  PÉROMER 
DE  L'ATROPHIE  MUSCULAIRE  PROGRESSIVE  (TOOTH).  —  A  TRO- 
PHIE MUSCULAIRE  PROGRESSIVE  NÉVRITIQUE  [HOFFMANN)\ 

HISTORIQUE.  —  Les  premiers  cas  de  cette  aiïection  furent  publiés 
par  Eulenburg  en  1850,  puis  par  Friedreich  en  1873,  dont  l'un  des 
malades  fut  plus  tard  autopsié.  Peu  de  temps  plus  tard  parurent  les 
observations  d'Eichorst,  Hammond,  Ormerod  et  Schultze,  qui  cons- 
tatèrent ce  type  d'atrophie  sur  plusieurs  enfants  de  la  même  famille. 

En  1886,  dans  un  travail  basé  sur  cinq  observations  personnelles, 
Charcot  et  Marie  donnèrent  une  description  rlinicpie  complète  et 
détaillée  de  cette  aiïection,  qu'ils  désignèrent  sous  le  nom  de  forme 
particulière  d'atrophie  musculaire,  souvent  familiale,  débutant  par 
les  pieds  et  les  jambes  et  atteignant  plus  tard  les  mains. 

Tooth  la  désigna  sous  le  nom  de  type  péronier  de  l'atrophie  mus- 
culaire progressive.  Après  les  travaux  de  Brossard  et  de  Herringham, 
llolTmann  observe  quatre  cas  personnels  qu'il  rapproche  de  ceux 
antérieurement  publiés;  s'appuyant  sur  une  autopsie  de  Friedreich 
et  sur  une  plus  ancienne  de  Virchow,  il  désigna  cette  alTection  sous 
le  nom  d'atrophie  musculaire  progressive  névrili([ue  ,  Progressive 
neurotische  Atrophie). 

MolVuiann  est  revenu  plus  tard  sur  cette  dénomination  et  lui  a 
substitué  celle  de  «  Progressive  Neurale  Muskelatrophie  ». 

Depuis,  de  nombreux  travaux  ont  été  consacrés  à  celle  aifection 
(Vizioli,  Sachs,  Dubreuilli,  Bernhardt,  Dejerine,  DorUin,  Ganghofner, 
Uoth,  etc.). 
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Plusieurs  autopsies  ont  été  faites,  depuis  celles  de  Virchow  et 
Friedreiclî,  par  Dubreuilh,  Marinesco,  Sainton,  Dejerine  et  Armand 
Delille. 

Bernhardt  essaya  (1893)  de  réunir  en  une  seule  et  même 
afï'eclion  la  névrite  interstitielle  hypertrophique  et  progressive  de 
^'enfance  et  l'atrophie  musculaire  familiale  névritique.  La  même 
opinion  a  été  soutenue  par  Marinesco  en  1894,  à  propos  de  l'autopsie 
d'un  malade  dont  l'observation  a  été  rapportée  par  Cliarcot  et  Marie 
dans  leur  mémoire  de  1886.  Ces  idées  ont  été  réfutées  par  l'un  de 
nous,  et  par  Sainton  dans  sa  thèse  (1899). 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  Cliniqiiemenl,  il  s'agit  d'une  atrophie 
musculaire  à  marche  progressive,  le  plus  souvent  familiale,  débutant 
dans  l'enfance  par  les  muscles  des  extrémitésinférieures  et  atteignant 
ensuite  les  muscles  des  mains.  Au  bout  d'un  temps  plus  ou  moins 
long,  le  tableau  clinique  présenté  par  l'enfant  ou  l'adolescent  est  le 
suivant. 

Le  malade  est  atrophié  des  quatre  extrémités,  les  extrémités  infé- 
rieures étant  toujours  presque  plus  prises  que  les  supérieures.  Les  pieds 
sont  en  équinisme  direct  ou  en  équin  varus,  le  creux  plantaire  exagéré. 

Les  muscles  des  pieds  et  des  jambes  sont  très  atrophiés,  et  cette 
atrophie  diminue  régulièrement  de  la  périphérie  au  centre.  Les 
mains  sont  souvent  déformées  en  grilfe  cubitale  et  l'atrophie  remonte 
en  diminuant  peu  à  peu  le  long  des  muscles  des  avant-bras.  Les 
muscles  des  bras  et  des  cuisses  ne  se  prennent  que  tardivement  et 
sont  toujours  d'autant  moins  atrophiés  que  l'on  se  rapproche  davan- 
tage, du  tronc. 

Cette  atrophie  musculaire  est  symétrique,  la  faiblesse  musculaire 
est  en  raison  de  l'atrophie  et  il  n'existe  pas  de  contracture.  Les  con- 
tractions fîbrillaires  sont  fréquentes,  mais  non  constantes.  Les 
réflexes  tendineux  sont  affaiblis  ou  abolis.  La  réaction  de  dégénéres- 
cence est  souvent  observée.  La  peau  ne  présente  pas  de  troubles 
trophiques;  elle  est  seulement  plus  ou  moins  cyanoséeaux  extrémités. 
Dans  la  grande  majorité  des  observations,  la  sensibilité  objective 
est  intacte  ;  dans  un  certain  nombre  de  cas  on  a  noté  l'existence  de 
douleurs  spontanées.  Dans  aucune  observation  l'incoordination 
motrice  n'est  signalée,  les  malades  se  comportant  au  point  de  vue  du 
mouvement  comme  de  simples  atrophiques.  Dans  aucune  de  ces 
observations,  enfin,  il  n'est  fait  mention  ni  d'hypertrophie  des  nerfs,  ni 
de  cypho-scoliose.  Nulle  part  également  on  ne  voit  mentionné  le  signe 
d'Argyll-Robertson. 

DIAGNOSTIC.  —  Lorsque  la  maladie  s'installe  dans  le  jeune  âge, 
la  confusion  ne  saurait  avoir  lieu  qu'avec  les  diverses  atrophies  mus- 
culaires de  l'enfance.  Par  sa  marche  lente  et  progressive,  l'amyo- 
trophie  type  Charcot-Marie  se  distingue  de  la  paralysie  infantile  qui 
a  un  début  brusque.   Sa  localisation  initiale    sur  les    muscles   de 
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rextrômité  des  membres  inférieurs  permet  encore  de  le  différencier 
des  myopathies,  qui  prennent  d'ahord  les  muscles  de  la  racine  des 
membres.  Les  polynévrites  d'origine  toxique  ou  infectieuse  ont  une 
évolution  plus  rapide,  les  douleurs  y  sont  ordinairement  plus  vives, 
les  muscles  et  les  nerfs  sont  douloureux  à  la  pression,  les  rétractions 
(ibro-tendineuses  s'y  rencontrent  plus  souvent.  La  maladie  d'HotV- 
mann-Werdnig  (amyotrophie  spinale  familiale  du  jeune  âge)  frappe 
les  enfants  dans  le  courant  de  la  première  année,  par  conséquent  à 
un  âge  plus  précoce  que  l'amyotrophie  Charcot-Marie,  (jui  n'apparaît 
guère  avant  deux  ans  :  elle  commence  ordinairement  par  les  muscles 
de  la  racine  des  memljres  et  du  dos. 

Lorsque  la  maladie  a  un  début  plus  tardif,  on  ne  la  confondra  pas 
davantage  avec  la  poliomyélite  antérieure  chronifjue,  la  syringomyélie 
ou  la  sclérose  latérale  amyotrophique,  qui  en  diffèrent  tout  à  la  fois 
par  leurs  symptômes,  leur  marche  et  leur  évolution.  Le  diagnostic 
avec  la  névrite  interstitielle  hypertrophique  sera  fait  au  cours  du 
chapitre  consacré  à  cette  maladie. 

PRONOSTIC.  —  Dans  cette  affection,  l'existence  n'est  nullement 
compiomise.  Le  pronostic  est  grave  surtout  du  fait  de  l'impotence, 
qui,  sans  priver  complètement  les  malades  de  l'usage  de  leurs 
membres,  les  laisse  plus  ou  moins  infirmes. 

ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  Elle  est  encore  discutée,  puisque 
Sainton  ne  reconnaît  pas  comme  des  cas  de  maladie  de  Charcol-.Marie 
quelques  observations  suivies  d'autopsie  considérées  au  contraire  par 
Hoffmann  comme  appartenant  à  la  maladie  :  ce  sont  celles  de  Vir- 
chow,  Friedreich,   Dubreuilh. 

Dans  le  cas  de  Virchow,  il  existait,  outre  des  lésions  des  nerfs, 
une  dégénération  des  cordons  postérieurs,  ayant  son  maximum  au 
niveau  des  cordons  de  Goll,  et  des  altérations  musculaires.  Dans  le 
cas  de  Friedreich,  les  lésions  étaient  à  peu  près  identiques;  la  dégé- 
nération des  nerfs  était  d'autant  plus  martpiée  (ju'on  s'éloignait  des 
racines,  les  muscles  étaient  atrophiés  et  les  cordons  de  Goll  égale- 
ment dégénérés. 

Dans  le  cas  de  Dubreuilh,  au  contraire,  l'examen  de  la  moelle  a  été 
négatif,  l'augmentation  de  la  névroglie  dans  le  cordon  de  (ioll  à  la 
partie  inférieure  de  la  région  dorsale  était  trop  faible  pour  qu'on 
puisse  parler  de  sclérose. 

11  nous  semble  que  les  arguments  invoqués  par  Sainton  contre 
l'authenticité  des  observations  précédentes  ne  sont  pas  ilémons- 
Iratifs. 

Sainton  ne  reproche  en  effet  à  l'observation  de  \'ircho\v  que  d'èlre 
trop  sommaire,  et  à  lautopsie  d'avoir  été  faite  à  une  époque  où  la 
technique  du  système  nerveux  était  encore  peu  avancée.  Il  récuse 
l'observation  de  Friedreich  parce  qu'il  existait  de  la  pseudo-hyper- 
trophie des  muscles  des  jambes.  Quant  à  l'observation  de  Dubreuilh, 
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elle  est  rejetée  parce  qu'elle  ne  concorde  pas  absolument  avec  les 
observations  de  Marinesco  et  de  Sainton. 

Dans  le  cas  de  Marinesco,  outre  la  dégénération  des  nerfs  et  l'atro- 
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Fig.  393  à  395.  —  Dé^éiiéi>ation  des  cordons  postérieurs  de  la  moelle  dans  un  cas 
d'atrophie  musculaire  type  Cliarcot-Marie.  (J.  Dejerine  et  Armand  Delille,  lîevuv 
neurologique,  1903,  p.  1198.) —  La  dégénérescence  est  plus  marquée  à  la  région 
dorsale  (RD)  et  à  la  région  cervicale  (RC)  qu'à  la  région  lombaire  (RL).  Elle  porte 
à  la  lois  sur  les  cordons  de  GoU  et  de  Burdach.  A  la  région  lombaire,  elle  se 
cantonne  dans  les  zones  radiculaires  moyennes.  Les  zones  cornu-commissurales 
sont  moins  altérées. 

pbie  des  muscles,  il  existait  une  dégénérescence  des  cordons  de  GoU 
et  de  Burdach  ;  les  zones  cornu-commissurale  et  cornu-marginale 
étaient  respectées.  Il  existait  une  atrophie  manifeste  des  collatérales 
réflexes  du  réseau  de  la  corne  postérieure  et  de  la  colonne  de  Clarke, 
ainsi  que  de  la  zone  de  Lissauer.  Les  racines  postérieures  de  la  région 
lombaire  étaient  très  dégénérées.  A  la  région  lombaire,  il  n'y  avail 
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pas  une  grande  diminution  des  cellules  dans  la  corne  antérieure; 
parmi  celles  qui  subsistaient,  un  certain  nombre  étaient  diminuées 
de  volume.  A  la  région  cervicale,  les  cellules  étaient  en  partie  dispa- 
rues, en  partie  atrophiées.  Ilien  d'anormal  dans  les  cordons  antéro- 
latéraux.  En  somme,  les  lésions  des  cordons  postérieurs  étaient  très 
comparables  à  celles  du  tabès. 

L'autopsie  pratiquée  par  vSainton  donna  des  résultats  très  c<mcor- 
dants.  Il  a  également  trouvé  une  sclérose  des  cordons  de  (ïoll  el  de 
Burdach,  mais  les  racines  postérieures  étaient  indemnes;  les  cordons 
antéro-latéraux  étaient  dégénérés.  Il  signale  des  lésions  atrophiques 
probables  des  cellules  des  cornes  antérieures  ;  les  cellules  des  gan- 
glions spinaux  seraient  également  en  voie  d'atrophie. 

Les  nerfs  périphériques  n'étaient  pas  très  malades,  mais  l'examen 
n"a  pas  porté  sur  des  terminaisons  nerveuses. 

Sainton  conclut  qu'  «  au  point  de  vue  anatomo-pathologicpie  la 
maladie  ne  peut  être  considérée  comme  une  lésion  des  nerfs  péri- 
|)hériques,  les  deux  seules  observations  présentant  des  caractères 
d'authenticité  suffisante  démontrant  l'existence  d'une  lésion 
spinale  ». 

Dans  le  cas  de  .1.  Dejerine  et  Armand  Delille  (1U03\  les  nerfs  mus- 
culaires sont  manifestement  altérés,  les  nerfs  cutanés  le  sont  très 
légèrement. 

La  lésion  principale  de  la  moelle  est  la  dégénération  des  cordons 
postérieurs;  on  constate  accessoirement  des  altérations  d'un  certain 
nombre  de  cellules  radiculaires  des  cornes  antérieures  de  la  région 
cervicale  et  loml>o-sacrée. 

La  dégénération  des  cordons  postérieurs  est  surtout  accusée 
à  la  région  dorsale  où  elle  atteint  les  deux  tiers  postérieurs  du  cor- 
don de  Goll  et  tout  le  cordon  de  Burda<'h,  sauf  les  zones  cornu- 
commissurales. 

Elle  est  moins  marquée  dans  la  région  lombaire  supérieure  ;  elle 
s'atténue  encore  dans  les  régions  lombaire  inférieure  et  sacrée. 
Dans  la  moelle  cervicale,  presque  tout  le  cordon  de  Goll  est  dégé- 
néré, les  cordons  de  Burdach  sont  également  très  altérés. 

Les  racines  postérieures  ne  sont  pas  toul  à  fait  saines  et  contien- 
nent (juelques  fibres  dégénérées. 

Les  cellules  radiculaires  des  cornes  antérieures  sont,  en  partie, 
altérées,  mais  leur  nombre  n'est  pas  diminué.  La  substance  chroma- 
tique est  raréfiée,  le  noyau  est  refoulé  à  la  périphérie,  le  pigment  est 
très  abondant.  Sur  quelques  cellules,  il  y  a  des  vacuoles. 

Les  lésions  nerveuses  observées  dans  la  plupart  des  autopsies  de 
l'atrophie  type  Charcot-Marie  sont  assez  comparables  :  il  existe  d'une 
part  des  altérations  des  nerfs  périphériques;  d'autre  part,  de  la 
dégénération  des  cordons  postérieurs.  L'observation  de  Dubreuilh 
se   distingue  des   autres   par   l'intégrité    de  la    moello  épinièrc   el 
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celle  de  Sainton  par  la  dégénérescence  des  cordons  antéro-latéraux. 

La  dégénérescence  des  muscles  est  constante  et  paraît  être  secon- 
daire à  celle  du  protoneurone  moteur. 

Les  nerfs  sont  relativement  plus  malades  que  les  cellules  radicu- 
laires  :  pour  Sainton  lui-même,  l'atrophie  des  cellules  n'est  que  pro- 
bable. L'atrophie  musculaire  est  plus  en  rapport  avec  l'état  des  nerfs 
qu'avec  celui  des  cellules  et  ce  fait  justifie  la  dénomination  d'atrophie 
musculaire  névritique  qui  a  été  donnée  à  cette  affection. 

Quelques  auteurs  (Marinesco,  Bernhardt,  Raymond)  ont  soutenu 
que  l'atrophie  musculaire  névritique  (Charcot-Marie)  et  la  névrite 
interstitielle  hypertrophique  ne  constituent  qu'une  seule  et  même 
affection;  c'est  un  rapprochement  que  ne  justifient  ni  la  clinique  ni 
l'anatomie  pathologique.  En  effet,  dans  aucune  observation  d'atro- 
phie musculaire  type  Charcot-ÎNIarie  il  n'est  fait  mention  d'incoor- 
dination des  mouvements,  de  troubles  intenses  de  la  sensibilité, 
de  signe  d'Argyll-Robertson,  de  cypho-scoUose,  d'hypertrophie  des 
nerfs,  et  cela  quel  que  soit  l'âge  des  malades,  quelle  que  soit  l'an- 
cienneté de  l'affection.  Or  ce  sont  là  des  symptômes  au  contraire  qui 
sont  constants  dans  la  névrite  hypertrophique. 

Au  point  de  vue  anatomo-pathologique,  l'hypertrophie  des  nerfs  et 
le  processus  si  spécial  de  névrite  péritubulaire,  les  lésions  intenses 
des  racines  séparent  absolument  les  deux  affections.  Pour  Marinesco, 
l'hypertrophie  des  troncs  nerveux  et  des  racines  médullaires  serait 
simplement  une  conséquence  de  l'évolution  de  l'affection,  et  cette 
hypertrophie  serait  d'autant  plus  accusée  que  la  maladie  serait  de 
date  plus  ancienne.  Cette  hypothèse,  qui  est  en  opposition  formelle 
avec  tout  ce  que  nous  enseigne  l'anatomie  pathologique  générale, 
n'est  pas  admissible  :  il  n'y  a  pas  de  sclérose  qui,  atrophique 
d'emblée,  devient  à  la  longue  sclérose  hypertrophique.  Dans  les  tabès 
ordinaires  on  n'observe  jamais,  tant  dans  les  nerfs  périphériques  que 
dans  les  racines,  une  prolifération  conjonctive  telle  que  celle  qui 
constitue  la  base  anatomique  de  la  névrite  interstitielle  hypertro 
phique. 

NÉVRITE   INTERSTITIELLE    HYPERTROPHIQUE 
ET  PROGRESSIVE  DE    L'ENFANCE. 

Sous  ce  nom,  J.  Dejerine  et  J.  Sottas  ont  isolé  en  1893  une  affec- 
tion familiale  à  début  infantile,  caractérisée  par  une  atrophie  muscu- 
laire des  extrémités  avec  troubles  marqués  de  la  sensibilité  et  ataxie 
des  mouvements,  relevant  d'une  névrite  interstitielle  hypertrophique 
à  marche  ascendante,  avec  lésions  médullaires  consécutives.  Leur 
travail  s'appuyait  sur  deux  observations  concernant  le  frère  et  la 
sœur,  dont  l'une  suivie  d'autopsie.  Depuis  lors  un  nouveau  cas 
clinique  fut  rapporté  par  l'un  de  nous  (1897). 
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L'autopsie  du  frère  fut  pratiquée  quelques  années  plus  tard  et  donna 
des  résultats  identiques  (1906)  (J.  Dejerine  et  André-Thomasj.  Plus 
récemment  (1906),  Pierre  Marie  a  observé  une  famille  dont  tous  les 
enfants,  au  nombre  de  sept,  étaient  atteints  de  cette  affection. 

SYMPTOMATOLOGIE.  —  Latrophie  musculaire  débute  dans  le 
jeune  âge  par  les  extrémités;  les  membres  inférieurs  sont  toujours 
plus  pris  que  les  supérieurs.  L'atrophie  diminue  de  la  périphérie  au 
centre,  les  mains  sont  plus  prises  que  les  avant-bras  et  ceux-ci  que 
les  bras  et  les  épaules.  Les  mains  sont  déformées  comme  dans  le 
type  Aran-Duchenne.  Les  pieds  sont  en  équinisme  direct  et  plus 
souvent  en  équin  varus,  et  le  creux  plantaire  est  exagéré  ;  le  talon 
antérieur  fait  saillie,  les  premières  phalanges  des  orteils  sont  en 
extension  forcée,  les  autres  en  flexion  ;  dans  son  ensemble,  le  pied 
est  tout  à  fait  semblable  à  celui  du  malade  atteint  de  maladie  de 
Friedreich.  Cette  atrophie  musculaire  est  symétrique,  la  faiblesse 
lui  est  exactement  proportionnée,  les  contractures  font  défaut.  La 
cypho-scoliose  peut  être  due  en  partie  à  l'atrophie  musculaire  des 
gouttières  vertébrales. 

Les  muscles  de  la  face  ne  sont  pas  absolument  indemnes,  le  facial 
supérieur  est  intact,  mais  les  lèvres  supérieures  (chez  deux  malades 
sur  trois)  sont  saillantes  et  renversées  en  dehors,  les  commissures 
écartées,  la  bouche  large  ;  l'aspect  rappelle  celui  des  myopathiques 
(lèvre  de  tapir)  ;  comme  chez  eux,  le  rire  est  transversal. 

Les  contractions  fibrillaires  et  fasciculaires  ont  été  observées  dans 
quelques  muscles.  L'excitabilité  galvanique  et  faradiquedes  muscles 
et  des  nerfs  est  diminuée.  Sur  beaucoup  de  muscles  la  secousse  est 
plus  lente  si  l'inversion  de  la  formule  a  été  notée.  Il  y  a  donc  réac- 
tion de  dégénérescence. 

Les  réflexos  tendineux  et  cutanés  sont  abolis. 

Les  troubles  de  la  sensibilité  cutanée  sont  extrêmement  prononcés 
pour  tous  les  modes  (tact,  douleur,  température,  sensibilité  pro- 
fonde, sens  stéréognostique);  ils  diminuent  en  remontant  de  la  péri- 
phérie à  la  racine  des  membres  et  leur  distribution  paraît  appartenir 
à  la  topographie  périphérique.  De  nouvelles  recherches  devront  être 
faites  à  ce  sujet,  car  il  est  possiltle  qu'à  un  examen  plus  minutieux 
on  découvre  que  les  troubles  de  la  sensibilit»'  cutanée  ont  une 
topographie  radiculaire  comme  dans  le  tabès.  Les  malades  ont  des 
douleurs  fulgurantes  dès  le  début  de  la  maladie. 

Aux  membres  inférieurs,  les  Irouldes  fonclionnels  sont  la  con- 
séquence de  l'atrophie  et  de  l'ataxie.  Les  malades  marchent  en 
steppanl,  mais  non  comme  les  myopathiques  ou  les  sujets  atteints 
d'une  paralysie  des  extenseurs  des  orteils  et  du  jambier  antérieur. 
Ils  steppent  avec  brusquerie,  soulevant  leurs  jambes  d'une  manière 
saccadée  et  les  lampant  en  dehors,  les  pieds  retombant  brusquement 
sur  le  sol.  Ils  ne  peuvent  marcher  (ju'avec  une  canne  dans  la  main 
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droite,  la  hUe  penchée  en  avant  et  ils  regardent  le  sol  avec  soin. 
D'habitude  ils  donnent  le  bras  gauche  à  quelqu'un  pour  marcher  plus 
facilement,  et  peuvent  marcher  assez  longtemps  dans  ces  conditions. 
Lorsqu'on  leur  dit  de  changer  de  direction,  de  tourner  sur  eux- 
mêmes,  ils  le  l'ont  lentement,  avec  précaution,  et  en  fixant  le  sol. 


Fii;.  396.  —  Extrémité  inférieure  de  la  moelle  épinière  et  de  la  queue  de  cheval,  dans 
un  cas  de  névrite  interstitielle  hyjjertrophique.  Hypertrophie  considérable  des 
racines.  (J.  Dujeri.ne  et  André-Thomas,  Iconoj^rapliie  de  la  ïralpètricre,  1906,  p.  477.) 

Lorsqu'on  leur  dit  de  se  tenir  debout  les  talons  rapprochés  et  sans 
soutien,  ils  oscillent  sur  leurs  jambes  et  ne  peuvent  se  tenir  immo- 
biles. Si,  dans  cette  position,  on  leur  l'ait  fermer  les  yeux,  ils  tombent. 
Le  signe  de  Romberg  est  donc  très  net. 

Aux  membres  supérieurs,  l'incoordination  n'est  pas  moins  accusée. 
Les  yeux  ouverts,  les  sujets  peuvent  avec  l'index  toucher  l'extrémité 
de  leur  nez  en  ne  faisant  qu'une  erreur  de  "2  à  3  centimètres,  tandis 
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que  les  yeux  fermés  l'erreur  est  beaucoup  plus  considérable  et  le 
(Joii^l  arrive  sur  la  joue  ou  sur  la  pommette. 

Si  on  dit  aux  malades  de  toucher  avec  l'index  une  partie  quel- 


Fi«.  .VJ7.  —  vue. 
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Fig.  397  et  398.  —  Coupes  de  la  moelle  à  la  ré{!;ion  cervicale  (VII  C)  et  sacriSe  ;IIS) 
dans  un  cas  de  névrite  interstitielle  liypertrophiquo.  Même  cas  que  celui  de  la 
figure  précédente.  — Dép;éncration  des  cordons  postérieurs  tout  à  fait  semblable 
à  celle  du  tabès  Icoloration  par  la  méthode  de  Pal).  Remarquer  l'énorme  liypcr- 
trofiliic  et  la  dégéuératiou  des  racines  antérieures  et  postéricui-es. 

conque  de  leur  corps,  les  veux  élanl  fermés,  ils  commettent  des 
erreurs  de  lieu  cousidéraldes  :  c'est  ainsi  (jue,  pour  le  tjros  orteil, 
ils  toucheront  la  maUéole  interne,  etc.  Dans  tous  ces  mouvements, 
il  s'agit  d'incoor(hnaliou  véritable,  comme  dans  le  labes  classique 
arrivé  à  un  certain  degré  de  tléveloppomenl. 
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Il  n'existe  dans  ces  cas  ni  oscillations  latérales  des  mains  comme 
dans  la  maladie  de  Friedreich,  ni  tremblement. 

Les  réactions  pupillaires  sont  modifiées,  et  tantôt  le  signe 
d'Argyll-Robertson  existe,  tantôt  la  contraction  réflexe  à  la  lumière 
est  extrêmement  lente.  La  réaction  à  l'accommodation  et  à  la  conver- 
gence sont  conservées.  On  peut  même  observer  de  l'inégalité  pupil- 
laire.  Dans  un  de  nos  cas,  la  paralysie  des  muscles  du  larynx  a  été 
notée. 

Les  sphincters  sont  intacts  et  il  en  est  de  môme  de  la  puissance 
génitale. 

L'hypertrophie  des  troncs  nerveux  est  un  des  symptômes  capitaux  : 
on  la  constate  facilement,  non  seulement  sur  les  gros  nerl's  des 
membres  — médian,  cubital,  radial,  origines  du  plexus  brachial  dans 
le  triangle  sus-claviculaire,  sciatique  poplité  externe  au  niveau  de  la 
tête  du  fémur,  —  mais  encore  sur  les  rameaux  cutanés  d'un  certain 
volume. 

C'est  une  hypertrophie  régulière,  sans  aucune  saillie  ou  nodosité; 
la  consistance  des  nerfs  est  très  augmentée  et  leur  palpation 
donne  la  sensation  que  l'on  éprouve  en  palpant  les  artères  d'un 
cadavre  préalablement  injectées  à  la  gélatine.  La  pression  des  troncs 
nerveux,  même  intense,  ne  réveille  pas  de  douleur.  Il  existe  dans  la 
névrite  interstitielle  hypertrophique  une  véritable  analgésie  des 
troncs  nerveux  à  la  pression  et  à  l'excitation  électrique. 

En  résumé,  on  peut  dire  que  le  tableau  clinique  de  la  névrite 
interstitielle  hypertrophique  est  celui  d'un  ataxique  atrophique  avec 
cypho-scoliose  et  hypertrophie  des  troncs  nerveux. 

Le  début  dans  le  jeune  âge  (de  huit  à  quatorze  ans)  et  le  caractère 
fréquemment  familial,  sont  encore  des  particularités  intéressantes  de 
cette  affection. 

DIAGNOSTIC.  —  La  symptomatologie  de  cette  affection  est  si  par- 
ticulière (ju'on  ne  saurait  la  confondre  avec  aucune  autre  :  l'associa- 
tion de  l'atrophie  musculaire,  de  l'ataxie  et  de  l'hypertrophie  des 
nerfs  lui  est  essentiellement  propre.  C'est  pourquoi  on  ne  saurait 
confondre  la  névrite  interstitielle  hypertrophique  avec  le  tabès,  dont 
elle  dilîère  encore  par  la  déformation  si  spéciale  des  pieds,  la  cypho- 
scoliose,  l'absence  de  troubles  génito-urinaires,  ni  avec  la  maladie 
de  Friedreich,  avec  laquelle  les  analogies  sont  plus  grandes;  mais, 
dans  cette  dernière  maladie,  la  sensibilité  est  peu  altérée  et  le  signe 
d'Argyll-Robertson  fait  défaut. 

Dans  la  névrite  familiale,  type  Charcot-.Marie,  il  n'existe  ni  ataxie, 
ni  signes  pupillaires,  ni  cypho-scoliose,  ni  hypertrophie  des  nerfs;  les 
troubles  de  la  sensibilité,  quand  ils  existent,  sont  beaucoup  moins 
intenses. 

PRONOSTIC.  —  Les  deux  malades  de  J.  Dejerine  et  Sottas  .sont 
morts  à  l'âge  de  quarante-cinq  ans  d'une  affection  intercurrente. 
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ANATOMIE  PATHOLOGIQUE.  —  Le  subslratum  analomique  de  la 
névrite  liyperlrophique  consiste  essentiellement  dans  un  processus 
de  névrite  interstitielle  qui  atteint  non  seulement  les  petits  filets 
nerveux,  mais  encore  les  troncs  des  nerfs  et  les  racines. 

Ce  (jui  frappe  le  plus,  quand  on  examine  la  moelle,  c'est  l'hyper- 
trophie considérable  des  nerfs  de  la  queue  de  cheval  :  ils  sont  lisses, 
grisâtres  et  ne  présentent  pas  de  rugosités  à  leur  surface.  Certaine- 
ment ils  ont  beaucoup  plus  du  double  du  volume  normal.  Comparées 
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ff.  ÇiUel 
/ 
Fig.  399.  —  Névi-ilo  interslitielle  hypcrtropliiquc.  a,  dissociation  dune  racine 
lombaire  antérieure  après  (ixaliun  par  l'acide  osniique  et  coloration  par  le  carmin. 
Les  fibres  sont  pour  la  plupart  privées  de  leur  j^aine  de  myéline:  elles  sont  enrou- 
lées en  tourbillon  les  unes  dans  les  autres;  h,  une  libre  nerveuse  isolée  dans  cette 
racine.  Gaine  de  Scliwann  très  hypertrophiée. 


aux  racines  dun  sujet  normal,  les  racines  dorsales  et  cervicales  sont 
également  hypertrophiées,  inoins  cependant  que  les  nerfs  de  la 
queue  de  cheval. 

La  moelle  nest  ni  diminuée,  ni  augmentée  de  volume  ;  on  ne 
constate  que  l'alrophie  des  cordons  postéri(nn*s  (jui  sont  moins  larges 
et  ont  une  teinte  gris  rosé.  11  existe  également  un  léger  degré  de 
leptoméningite  au  niveau  des  cordons  postérieurs;  la  dure-mère  ne 
présente  aucune  allération.  Les  ganglions  rachidiens  sont  très  nota- 
blement hypertrophiés. 

Les  nerfs  crâniens  sont  plus  gros  que  ceux  d'un  indixidii  nornuil, 
mais  l'hypertrophie  est  moins  prononcée  que  pour  les  racines  médul- 
laires. Le  sympathi(}ue  est  plus  du  doidjle  dun  sympathique 
normal. 

Tous  les  nerfs  des  membres  supérieurs  et  inférieurs  sont  énormes  : 
l'hypertrophie  est  encore  plus  considérable  pour  les  nerfs  périphé- 
riques que  pour  les  racines. 

Les  muscles  sont  atrophiés,  surtout  ceux  de  l'extrémité  des 
membres. 


Traitk  ni;  médeciine. 
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IJistologiqueinenL  les  lésions  musculaires  consistent  en  un 
processus  d'ati'ophie  simple  et  sont  sous  la  dépendance  de  la  dégé- 
nérescence des  nerfs;  il  n'y  a  pas  lieu  d'y  insister. 

Les  lésions  des  nerfs  sont,  au  contraire,  très  particulières,  et 
donnent  à  la  maladie  un  cachet  très  spécial.  Elles  sont  de  deux 
ordres,  parenchymateuses  et  interstitielles. 

Parenc/iymateuses,  elles  ne  se  distinguent  guère  des  dégéné- 
rescences des  nerfs,  lorsqu'elles  sont  arrivées  à  leur  terme  et  que  la 


Fig.  400.  —  Coupe  transversale  de  la  quatrième  racine  lombaire  antérieure  droite 
à  i'g:ale  distance  de  la  moelle  et  du  ganglion  rachidien,  dans  un  cas  de  névrite 
interstitielle  liypertrophique  (même  cas  que  sur  les  figures  précédentes).  Chaque 
tube  nerveux  est  entouré  d'un  manchon  constitué  par  des  fibres  conjonctives  et 
des  noyaux  disposés  sur  plusieurs  couches  concentriques  :  les  uns  et  les  autres 
laissent  entre  eux  des  petites  logettes  ou  vacuoles  dont  la  plupart  sont  inoccupées, 
mais  dont  quelques-unes  contiennent  cependant  un  cylindraxe  (coloration  par 
l'hématoxyline-éosine). 

fibre  est  réduite  à  une  gaine  de  myéline  vide  ;  cependant  toutes  les 
fibres  ne  sont  pas  dépourvues  de  leur  gaine  de  myéline  :  celle-ci 
persiste  encore  sur  quelques  éléments  des  nerfs  ou  des  racines.  La 
dégénérescence  wallérienne  n'a  été  constatée  nulle  part  et  les  gaines 
vides  paraissent  plus  épaisses  que  dans  les  dégénéralions  de  nerfs 
habituellement  observées. 

Interstitielles,  elles  sont  absolument  typiques,  parce  que  la 
prolifération  du  raésoderme  ne  s'est  pas  faite  indifîéremment  entre 
les  éléments  nerveux  comme  dans  certains  processus  d'endonévrite. 
La  sclérose  est  orientée  suivant  l'axe  des  fibres  nerveuses,  formant  à 
chaque  fibre  et  quelquefois  à  plusieurs  une  gaine  isolante  ;  mais  ces 
éléments  engainés  sont  accolés  les  uns  aux  autres,  et  entre  eux  le  tissu 
conjonctif  de  l'endonèvre  n'est  pas  sensiblement  proliféré.  Les 
éléments  conjonctifs  qui  engainent  chaciue  tube  nerveux  (sclérose 
péritubulaire)  sont  disposés  concentriquement  autour  de  lui  comme 
les  lames  d'une  pelure  d'oignon  :  ce  sont  des  éléments  adultes  au 
milieu  desquels  on  voit  fort  peu  de  noyaux  (fig.  401). 
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Il  n'en  est  pas  tout  à  fait  de  même  pour  les  racines  :  le  tissu  con- 
jonctif  est  moins  épais  et  moins  dense  :  aussi  leur  dissociation  à  l'état 
frais  à  l'aide  des  aiguilles  est-elle  très  facile.  Par  contre,  les  noyaux 
embryonnaires  y  sont  très  nombreux  et  les  vacuoles  plus  développées 
que  dans  les  tubes  des  nerfs  périphériques  ffig.  399  et  400).  Lorsque 
plusieurs  tubes  nerveux  sont  engainés  dans  le  même  manchon,  c'est 
le  tube  nerveux  central  qui  est  le  mieux  conservé;  il  a  quelquefois 
encore  sa  gaine  de  myéline  ;  les  autres  en  sont,  au  contraire,  le  plus 
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Fig.  401. —  Coupe  transversale  du  nerf  sciatiqiie  dans  un  cas  de  névrite  intersti- 
tielle hypertropliique.  Chaque  tube  nerveux  est  entouré  dune  gaine  de  fibres 
conjonctives,  dans  Ia([uellc  on   distingue  quelques  noyaux. 

souvent  dépouillés;  quelques-uns  de  ces  pelotons  défibres,  examinés 
sur  les  coupes  ou  sur  les  dissociations,  donnent  tout  d'abord  l'illu- 
sion de  fibres  régénérées. 

Nulle  part  il  n'existe  sur  le  trajet  des  nerfs  ou  des  racines,  une 
lésion  Iransverse  susceptible  d'expliquer  la  dégénérescence. 

Les  lésions  de  la  moelle  rappellent  celles  du  tabès;  elles  sont 
uniquement  d'ordre  dégénératif  et  secondaires  aux  altérations  des 
racines  postérieures. 

Les  cordons  antéro-latéraux  sont  sains  ;  seuls  les  cordons  postérieurs 
sont  dégénérés. 

Il  existe  une  sclérose  des  cordons  de  (ioll  et  de  Hurdach,  surtout 
marquée  à  la  région  lombo-sacrée  et  à  la  région  dorsale  inférieure, 
moins  prononcée  î»  la  région  cervicale. 

Ce  sont  les  mêmes  zones  que  dans  le  labes  qui  sont  respectées, 
c'est-à-dire  les  zones  cornu-commissurales,  le  centre  ovale  de 
Flechsig.  A  la  région  cor^i(■ale  et  à  la  région  dorsale  supérieure,  où 
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les  lésions  sont  moins  intenses,  c'est  la  zone  racliculaire  moyenne 
qui  est  le  plus  dégénérée  dans  le  cordon  de  Burdach. 

Les  cornes  postérieures  sont  plus  petites  ;  le  réseau  myélinique  y 
est  moins  riche  ;  il  en  est  de  même  pour  la  colonne  de  Clarke.  Les 
collatérales  réflexes  sont  disparues  sur  presque  toute  la  hauteur  de 
la  moelle.  La  zone  de  Lissauer  est  plus  pâle   méthode  de  Weigert». 

Les  cellules  de  la  corne  antérieure,  examinées  par  la  méthode  de 
Nissl,  sont  peut-être  un  peu  moins  nombreuses  qu'à  l'état  normal  ; 
quelques-unes  sont  pâles,  décolorées,  atrophiées;  le  réseau  chroma- 
tique est  à  peine  visible  ;  mais,  sur  beaucoup  de  cellules  qui  ont  con- 
servé leur  volume  normal  et  dont  les  prolongements  sont  intacts,  le 
réseau  chromatique  se  colore  intensivement  et  ne  présente  aucune 
altération.  Comparées  à  l'intensité  des  altérations  des  racines  et  des 
nerfs,  ces  altérations  cellulaires  sont  en  quelque  sorte  négligeables. 

Gombault  et  Mallet,  qui  avaient  publié  la  première  observation  de 
cette  maladie,  considéraient  leur  cas  «  comme  un  exemple  d'ataxie 
locomotrice  de  cause  spinale  développée  dans  le  jeune  âge,  plutôt  que 
comme  une  afi'ection  spéciale  caractérisée  par  des  lésions  particu- 
lières et  dont  les  symptômes  tendraient  à  se  confondre  avec  ceux  du 
tabès  ». 

Pour  nous  et  Sottas,  au  contraire,  il  s'agit  d'une  affection  nouvelle, 
d'une  nature  très  spéciale,  et,  tout  en  reconnaissant  les  analogies 
avec  le  tabès,  nous  devons  faire  remarquer  qu'il  est  exceptionnel, 
même  dans  les  tabès  les  plus  anciens,  de  trouver  des  dégénérescences 
des  racines  antérieures  aussi  marquées  que  dans  la  névrite  hyper- 
trophique;  enfin,  jamais  dans  le  tabès,  quelque  avancé  qu'il  soit,  les 
nerfs  et  les  racines  ne  s'hypertrophient.  C'est  là  en  effet  l'élément 
caractéristique  de  l'atTection  que  nous  avons  décrite  sous  le  nom  de 
névrite  interstitielle  hypertrophique.  Nous  avons  exposé  précédem- 
ment pourquoi  la  névrite  interstitielle  hypertrophique  et  la  maladie 
de  Charcot-ÎNIarie  doivent  être  envisagées  comme  deux  maladies 
essentiellement  différentes. 
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MALADIES  DES  RACINES  ET  DES  GANGLIONS 
KACIIIDJEiNS.    RinZOPATIlIES 


Dans  la  plupart  des  traités,  aucune  place  spéciale  n'est  faite  aux 
lésions  radiculaires  et  aux  syndromes  cliniques  auxquels  elles  don- 
nent lieu.  Elles  sont  décrites  dans  divers  chapitres  des  maladies  du 
système  nerveux  :  les  paralysies  radiculaires  du  plexus  brachial  ou 
lombo-sacré  au  chapitre  des  névrites,  les  aiïections  de  la  queue  de 
cheval  dans  le  chapitre  des  compressions  de  la  moelle  épinière;  tout 
à  la  fois  en  raison  de  sa  complexité  et  de  ses  limites  précises,  le  tabès 
est  décrit  séparément  dans  le  cadre  des  maladies  de  la  moelle 
épinière. 

Que  l'on  envisage  les  paralysies  radiculaires  du  plexus  brachial 
ou  celles  du  plexus  sacré,  les  mieux  connues  ou,  si  Ton  préfère,  les 
plus  classiques  sont  les  paralysies  traumatiques,  les  paralysies  obsté- 
tricales, les  paralysies  par  compression.  Les  notions  étiologiques  et 
palhogéniques,  même  à  défaut  de  signes  caractérisliques,  permet- 
traient de  rapporter  à  leur  véritable  origine  et  à  leur  localisation 
réelle  les  syndromes  clinifpies  observés  en  pareilles  circonstances. 

L'étude  de  ces  divers  syndromes  radiculaires  à  étiologie  connue  a 
été  précieuse  à  plusieurs  égards,  puisqu'elle  a  permis  de  fixer  la 
topographie  des  troubles  sensilifs  cutanés  dans  le  cas  d'altération  des 
diverses  racines  rachidiennes  et  par  suite  la  distribution  périphéri<jue 
de  chaque  racine  considérée  isolément  (Ross,  Thorburn,  Allen  Starr, 
Kocher).  Elle  a  en  outre  suscité  des  travaux  physiologiques,  qui 
ont  apporté  un  complément  important  de  renseignements  aux  don- 
nées forcément  imparfaites  de  la  méthode  anatomo-clinique.  Nous 
savons  fort  bien  aujourd'hui  que  les  lésions  radiculaires  donnent  lieu 
à  une  topographie  spéciale  des  troubles  sensilifs,  très  dilïérente  de 
celle  que  Ion  observe  couramment  lorscju'il  s'agit  d'une  alVection 
des  nerfs  périphériques  :  c'est  la  topographie  radiculaire. 

Il  en  est  de  même  pour  les  paralysies  radiculaires  de  la  motilité: 
elles  affectent  également  une  topograjdiie  spéciale,  dilïérente  de  la 
topographie  des  paralysies  des  nerfs  périphériques. 

Entrevue  par  Duchenne  (de  Boulogne),  la  topographie  radiculaire 
motrice  a  été  précisée  pour  les  cinquième  et  sixième  j)aires  cervicales 
par  Erb  et  pour  les  septième  et  huitième  cervicales  cl  la  première 
dorsale  par  M""?  Dejerine-Klumpke. 

11  est  important  de  rappeler  à  cet  t'gartl  les  recherches  jdiysiolo- 
giques  siu'  les  fonctions  des  racines  médullaires  i  Ferrier  et  Yeo, 
Forgues  el  Lannegrace,  P.  Bert  elMarcacci,  Sherringlon  et  Bussell). 
Nous  savons  d'une  part  que  chaque  racine  antérieure  fouinit  à  jilu- 
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sieurs  muscles  innervés  par  des  nerfs  périphériques  dilTérents, 
d'autre  part  que  chaque  muscle  reçoit  son  innervation  de  plusieurs 
racines. 

Ces  deux  ordres  de  connaissances,  anatomo-clini(iues  et  physiolo- 
giques, ont  orienté  les  investigations  du  côté  des  racines;  la  distri- 
bution des  troubles  sensitifs  et  la  topographie  des  atrophies  muscu- 
laires ont  été  étudiées  avec  plus  de  soin  et  plus  de  méthode.  Il  en  est 
résulté  que  la  radiculation  a  été  trouvée  là  où  elle  n'avait  pas  encore 
été  suspectée,  et  que  telle  paralysie  qui  eût  été  jadis  classée  parmi 
les  paralysies  cubitales  devenait  une  paralysie  radiculaire,  que  telle 
névralgie  qui  eût  été  diagnostiquée  autrefois  sciatique  était  rapportée 
à  une  lésion  des  racines  qui  contribuent  à  former  le  nerf  sciatique, 
ou  bien  encore  que  telle  maladie  dont  la  pathogénie  était  totalement 
ignorée  reconnaissait  une  origine  radiculaire  ou  du  moins  se  pré- 
sentait avec  une  topographie  telle  des  troubles  moteurs,  sensitifs  ou 
même  vaso-moteurs  et  trophiques,  qu'elle  permettait  d'impliquer  les 
racines  dans  le  processus  morbide.  Les  présomptions  cliniques 
furent  d'ailleurs  justifiées  par  les  vérifications  anatomo-patholo- 
giques. 

Nous  ferons  remarquer  en  passant  qu'il  ne  s'agit  pas  ici  de  faits 
isolés  et  partant  plus  ou  moins  rares,  mais  d'observations  d'une  très 
grande  fréquence  pour  celui  qui  veut  bien  se  donner  la  peine  d'exa- 
miner scrupuleusement  les  faits. 

La  pathologie  radiculaire  était  pour  ainsi  dire  créée,  et  elle  se  pré- 
sentait avec  de  tels  caractères  cliniques  qu'elle  se  distinguait  nette- 
ment tout  à  la  fois  des  névrites  périphériques  et  des  maladies  de  la 
moelle.  Paralysies  radiculaires,  névrites  périphériques,  maladies  de 
la  moelle  jouissaient  chacune  d'une  topographie  spéciale  de  leurs 
troubles  moteurs  et  sensitifs. 

Mais  ce  qui  avait  été  fait  pour  les  névrites  le  fut  également  pour 
les  maladies  de  la  moelle;  les  examens  plus  consciencieux  et  plus 
méthodiques  des  troubles  de  la  sensibilité  et  de  la  motilité  firent 
bientôt  reconnaître  que  les  anesthésies  d'origine  médullaire  affectent 
une  topographie  nettement  radiculaire,  correspondant  exactement  au 
territoire  de  distribution  de  la  ou  des  racines  postérieures  qui  se  ter- 
minent dans  le  segment  malade  (Laehr,  1896;  Hahn,lS97;  Obersteiner 
et  Redlich,  1899);  de  même  les  atrophies  musculaires  d'origine  mé- 
dullaire n'affectent  point  une  topographie  segmentaire,  comme  on 
l'avait  cru  pendant  longtemps,  mais  une  topographie  semblable  à 
celle  de  l'atrophie  de  cause  radiculaire,  ainsi  que  l'un  de  nous 
(J.  Dejerine)  l'a  le  premier  établi  en  1900;  le  fait  a  été  confirmé 
depuis  par  de  nombreuses  observations. 

On  aurait  pu  craindre  que  cette  double  découverte  n'apportât 
quelque  difficulté  dans  le  diagnostic  des  maladies  de  la  moelle  et  des 
maladies  des  racines  rachidiennes  ;  mais,  fort  heureusement,  dans  la 
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plupart  des  cas  un  certain  nombre  de  symptômes  particuliers  ou 
quelques  nuances  dans  les  signes  communs,  permettent  de  localiser 
le  mal  dans  son  véritable  siège. 

La  pathologie  du  ganglion  rachidien  est  moins  bien  connue  ; 
toutefois,  dans  le  courant  de  ces  dernières  années,  l'attention  a  été 
attirée  sur  la  constance  de  ses  altérations  au  cours  du  zona  et  de  la 
rage.  Les  rapports  intimes  que  cet  organe  contracte  avec  la  racine 
postérieure  le  rendent  en  quelque  sorle  inséparable  de  celle-ci  au 
point  de  vue  pathologique,  et,  lorsqu'il  est  englobé  en  même  temps 
qu'elle  par  le  processus  morbide,  on  ne  saurait  mieux  décrire  le 
syndrome  clinique  qui.  en  résulte  que  sous  le  nom  de  syndrome 
radiculo-ganglionnaire. 

Les  considérations  précédentes  nous  amènent  donc  à  réserver  dans 
le  cadre  de  la  neuropathologie  une  place  distincte  pour  les  affections 
des  racines  et  des  ganglions  rachidiens,  à  côté  des  affections  du  sys- 
tème nerveux  central  c\  de  celles  du  système  nerveux  périphérique. 
Aujourd'hui  il  apparaît  que,  par  la  proximité  de  la  moelle,  par  les 
rapports  si  spéciaux  qu'elles  ont  avec  les  méninges  et  le  liquide 
céphalo-rachidien,  les  racines  rachidiennes  —  surtout  dans  celte 
partie  de  leur  trajet  qui  s'élend  de  la  moelle  au  ganglion  spinal  — 
■doivent  être  envisagées  comme  un  segment  spécial  du  système  ner- 
veux, interposé  entre  la  moelle  et  les  nerfs  périphériques. 

Non  seulement  ces  dispositions  analomiques  justifient  une  telle 
opinion,  mais  l'anatomie  pathologitpie  vient  encore  l'appuyer  :  les 
lésions  radiculaires  sont  intimement  liées  à  celles  des  méninges,  du 
liquide  céphalo-rachidien  et  de  la  moelle. 

I.—  LÉSIONS  ET  SYNDROMES  RADICULAIRES  SECONDAIRES. 

1°  l)ég:énércsceiices  secondaires.  —  Un  premier  groupe 
<;omprend  les  lésions  secondaires  ou  dégénérescences  secondaires. 

Les  racines  ne  sont  pas  atteintes  primitivement  par  le  processus 
morbide  :  elles  ne  font  que  subir  le  contrecoup  des  altérations 
<^prouvées  par  leurs  centres  trophiques. 

Lesracinesantérieuresetposlérieuresdégénèrent  isolément  lorsque 
leurs  centres  trophiques,  c'est-à-dire  les  cellules  des  cornes  antérieures 
pour  les  premières,  les  cellules  des  ganglions  rachidiens  pour  les 
autres,  sont  eux-mêmes  atteintes  isolément. 

Au  point  de  vue  histologique,  la  dégénérescence  des  racines  anté- 
rieures ne  se  présente  pas  avec  des  caractères  immuables:  elle  varie 
suivant  la  rapidité  de  l'évolution  des  altérations  primitives  dans  les 
cellules  des  cornes  antérieures. 

Lorsque  la  destruction  est  brusque  ou  rapide,  comme  dans  la  polio- 
myélite antérieure  aiguë  de  l'enfance  (^paralysie  infantile!  ou  de 
l'adulte,  dans  l'hématomyélio,  la  séparation  du  nerf  d'avec  son  centre 
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trophique  réalise  les  conciliions  de  l'expérience  de  Waller  :  la  dégé- 
nérescence des  fibres  des  racines  antérieures  affecte  donc  le  type  wal- 
lérien.  11  en  est  de  même  lorsque  les  cellules  des  cornes  antérieures 
sont  comprises  dans  un  foyer  de  myélomalacie,  comme  dans  la 
syphilis  médullaire. 

Lorsque,  au  contraire,  la  disparition  du  centre  trophique  est  lente  et 
progressive,  qu'elle  est  en  quelque  sorte  le  dernier  terme  d'un  pro- 
cessus atrophique,  —  c'est  le  cas  de  la  poliomyélite  antérieure  chro- 
nique, de  la  syringomyélie,  —  le  processus  dégénératif  des  racines 
diffère,  à  son  tour,  de  celui  de  la  dégénérescence  wallérienne. 

Les  fibres  s'atrophient  d'une  façon  lente  et  progressive.  La  dégé- 
nérescence wallérienne  peut  néanmoins  s'observer  dans  ces  maladies, 
lorsque,  après  s'être  atrophiées  progressivement,  les  cellules  viennent 
à  disparaître  brusquement.  Dans  la  sclérose  latérale  amyotrophique, 
les  lésions  radiculairessont  variables;  et  cela  se  conçoit  aisément,  si 
on  se  rappelle  que  dans  cette  alîection  les  lésions  cellulaires  sont 
elles-mêmes  assez  variables  et  que  certains  éléments  disparaissent 
très  rapidement,  alors  que  d'autres  subissent  le  processus  d'atrophie 
lente.  Parmi  les  fibres  des  racines  antérieures,  les  unes  subissent  la 
dégénérescence  wallérienne,  les  autres  l'atrophie  simple,  sur  d'autres 
enfin  on  observe  la  dégénérescence  segmentaire  périaxile  (Gombault). 

A  certains  égards,  les  lésions  radiculaires  du  zona  pourraient 
figurer  dans  cette  catégorie,  puisqu'elles  sont  en  partiela  conséquence 
de  la  destruction  des  cellules  du  ganglion  rachidien  ;  ce  sont  des 
dégénérescences  secondaires  wallériennes;  mais  naturellement  elles 
intéressent  exclusivement  les  racines  postérieures.  Cependant  il  peut 
arriver  que  les  racines  antérieures  soient  comprises  dans  le  foyer 
inflammatoire  et  dégénèrent,  elles  aussi,  entre  ce  foyer  et  la 
périphérie. 

Il  n'y  a  pas  lieu  d'insister  sur  ces  dégénérescences  diverses  qui 
n'ajoutent  aucune  particularité  au  tableau  clinique  et  qui  ne  sont 
intéressantes  qu'au  point  de  vue  histologique  ou  physiologique. 

2°  Syndromes  et  lésions  radiculaires  associés.  —  Ici  les 
lésions  des  racines  ne  sont  pas  pures  ;  elles  coexistent  avec  des  lésions 
des  organes  de  voisinage,  moelle,  méninges,  rachis;  mais,  contraire- 
ment à  celles  du  premier  groupe,  elles  ne  sont  pas  la  conséquence 
dune  aiï'ection  primitive  de  leur  centre  trophique. 

a.  Maladies  du  rachis.  —  Les  lésions  radiculaires  sont  souvent 
constatées  au  cours  des  traumatismes  du  rachis, fractures  et  luxations, 
surtout  lorsqu'il  existe  de  grands  déplacements.  Les  racines  sont 
tiraillées,  allongées,  elles  se  déchirent  ;  ou  bien  encore  des  hémor- 
ragies se  produisent  à  leur  niveau  el  sont  le  point  de  départ 
de  cicatrices  qui  irritent  plus  tard  les  filets  radiculaires.  C'est 
surtout  lorsque  le  traumatisme  porte  sur  la  région  lombaire  que  les 
lésions  sont  le  plus  accentuées,  parce  que,    à  ce  niveau,  les  racines 
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sont  groupées  et  forment  la  queue  de  cheval.  Sauf  dans  cette  région, 
les  lésions  radiculaires  ne  sont  jamais  isolées,  la  moelle  est  toujouis 
plus  ou  moins  gravement  détériorée;  les  méninges  sont  également 
très  altérées  :  les  épanchements  sanguins  dans  la  cavité  sous- 
arachnoïdienne  ne  sont  pas  exceptionnels. 

La  participationdes  racines  explique  en  parlie  lesdouleurshorribles 
qu'éprouvent  les  individus  qui  ont  subi  un  pareil  traumatisme, 
ainsi  que  les  paralysies  alropliiques  qui  dans  ces  casse  développent 


Fig.  402  à  40'».  —  Dislribiition  des  troubles  de  la  «ciisibililc  cutanée  dans  un  cas 
de  mal  de  Pott  cervico-dorsal.  Cette  distribution  est  nettement  radiculaire  et 
occupe  à  gauche  tout  le  domaine  des  Il«,  IIIc.  IV»  et  V^  racines  cervicales.  La 
sensibilité  tactile  est  relativement  moins  intéressée  que  les  autres  modes  de  la 
sensibilité.  Pas  de  modificution  des  sensibilités  prol'oi  des.  Paralysie  partielle 
du  membre  supéiieur  gauche,  avec  prédominance  sur  les  muscles  du  groupe 
Duchenne-Erb  (deltoïde,  biceps,  brachial  antérieur,  long  supinateur*,  ainsi  que 
sur  les  extenseurs  de  lavant-bras  et  du  poignet.  Réne.xes  tendineu.v  normau.v 
au  membre  supérieur.  Parcsie  el  contracture  du  membre  inférieur  gauche,  avec 
exagération  des  réflexes  tendineux,  signe  de  Habinski,  etc.).  iJ.  De.ieivixe  et 
P.  Camus,  Société  de   neuroiotjie,  1  Juin  l'.too.   lievue    neiivolocjiiiiic,  p.   560.) 

rapidement;  mais,  pour  ce  dernier  ordre  île  symptômes,  saul'  lorsque 
la  lésion  osseuse  siège  au-dessous  <le  la  deuxième  verlèhre  loml)nire, 
il  est  sotivent  assez  difficile  de  l'aire  le  départ  de  ce  qui  ap|iaitirnt 
aux  racines  el  de  ce  (jui  revient  à  la  moelle. 

Les  racines  sont  souvent  atteintes  dans  les  plaies  de  la  moelle 
par  instruments  tranchants  ou  par  armes  à  feu  :  les  racines  posté- 
rieures, plus  accessibles,  sont  en  général  plus  souvent  atteintes  que 
les  racines  antérieures.  On  a  souvent  observé  dans  ces  conditions,  à 
la  limite  supérieure  de  rhyperesthésie  du  côté  de  la  lésion,  une  zone 
daneslhésie  répondant  assez  exaclemenl  à  un  étage  radiculaire  : 
il  est  vraisemblable  que  la  racine  postérieure  correspondante  a  été 
sectionnée  plus  ou  moins  jirès  de  sa  j>énétration  dans  la  moelle. 

Parmi  les  all'eclions  non  traumaliciucs  du  racliis,  celles  qui 
donnent  le  plus  souvent  lieu  à  des  troubles  radiculaires  sont  la 
tuberculose  verlélnalc  [uutl  de  Foll    et  le  cancer  verléhnil. 


79i     DEJERINE  ET  THOMAS.  —  MALADIES  DE  LA  MOELLE  ÉPINIÈRE. 

Les  lésions  radiculaires  sont  très  fréquentes  au  cours  de  la  tuber- 
culose vertébrale  [W^.  402  à  40i);  on  a  fait  jouer  un  grand  rôle  à  la 
compression  directe  des  racines  par  ratïaissement  des  vertèbres  ou  à 
leur  liraillement  et  leur  élongation  dans  les  grands  déplacements; 
bien  que  ce  mécanisme  puisse  être  accepté  dans  un  certain  nombre 
de  cas,  il  est  admis  que  dans  la  plupart  des  observations  l'irritation 
des  racines  est  sous  la  dépendance  d'une  inflammation  méningée, 
et,  dans  l'espèce,  d'une  pachyméningite  tuberculeuse. 

Le  cancer  vertébral  (fig.  147  et  14S),  qui  est  toujours  secondaire 
au  cancer  d'un  autre  organe  (sein,  rein,  capsule  surrénale,  etc.), 
retentit  sur  les  racines  de  diverses  manières.  Mousseaux,  qui  a  con- 
sacré sa  thèse  à  ce  sujet  (1902),  distingue  dans  les  métastases  cancé- 
reuses vertébro-spinales,  à  côté  de  la  forme  primitive  osseuse  clas- 
sique, une  forme  radiculo-méningée.  Dans  la  forme  osseuse  primitive, 
les  vertèbres  s'effondrent  et  compriment  les  racines  rachidiennes 
dans  les  trous  de  conjugaison  ;  dans  la  forme  radiculo-méninr/ée, 
comme  on  le  verra  plus  loin,  l'inflammation  radiculaire  est  souvent 
occasionnée  par  un  processus  pachyméningitique  qui  offre  quelque 
analogie  avec  la  pachyméningite  tuberculeuse  du  mal  de  Pott. 

La  syphilis  vertébrale  primitive  est  très  rare  et  il  est  exceptionnel 
qu'elle  donne  lieu  à  une  compression  radiculaire. 

b.  Maladies  des  méninges.  —  Toutes  les  inflammations  aiguës  des 
méninges  molles  sont  susceptibles  de  se  propager  aux  racines  rachi- 
diennes et  de  donner  lieu  à  des  syndromes  radiculaires,  qu'il 
s'agisse  de  méningites  tuberculeuses  ou  non  tuberculeuses 
(méningite  cérébro-spinale  épidéraique,  méningite  pneumococcique, 
méningite  éberthienne,  etc.).  Quelques-uns  des  symptômes  essentiels 
de  ces  diverses  formes  de  méningite,  tels  que  la  rachialgie,  la  con- 
tracture de  la  nuque  ou  de  la  colonne  vertébrale,  ne  sont  vraisem- 
blablement que  l'expression  clinique  de  l'irritation  méningée. 

Plus  rarement  on  se  trouve  en  présence  d'un  syndrome  radiculaire 
typique,  représenté  par  des  douleurs  fulgurantes  ou  lancinantes  dans 
un  territoire  radiculaire  déterminé,  avec  des  troubles  objectifs  de  la 
sensibilité  à  topographie  radiculaire  et  de  l'atrophie  musculaire  de 
répartition  semblable.  Il  est  du  reste  exceptionnel  que,  dans  le  cas  de 
survie,  ces  méningites  laissent  après  elles  des  reliquats  sérieux,  et 
les  complications  radiculaires,  de  même  que  les  complications  médul- 
laires, sont  rarement  signalées  parmi  les  séquelles  des  méningites 
aiguës.  Quelques  exemples  ont  été  néanmoins  signalés  par  Rendu, 
Widal  et  Lemierre,  Courtellemont,  Claude  et  Lejonne  ;  celui  de  Rendu 
concerne  une  paralysie  radiculaire  supérieure  du  plexus  brachial, 
celui  de  Widal  et  Lemierre  une  sciatique.  Dans  les  observations  de 
Claude  et  Lejonne,  il  s'agit  de  troubles  nerveux  complexes,  radicu- 
laires et  médullaires,  dominant  dès  le  début  et  pendant  loulela  durée 
de  la  maladie  le  tableau  symptomatique. 


LÉSIONS  ET  SYiNDROMES  RADICULAIRES  SECONDAIRES.     34  —  795 

Il  en  est  loul  aulremenl  de  la  môtiin^o-myélite  syphilitique,  soit  à 
évolution  lente  el  |)rogressive,  soit  à  début  brusque  avec  ramollis- 
sement. Lés  syndromes  radiculaires  dus  à  des  lésions  concomitantes 
des  racines  s'associentassezfréquemmentauxsymptômes  médullaires; 
quelquefois  môme  ils  passent  au  premier  plan,  cl  à  un  tel  point  qu'ils 
peuvent  ég'arer  le  diagnostic  (Voy.  Syphili.';  de  la  moelle  . 

Les  pachyméningites,  simple,  tuberculeuse,  syphilitique,  can- 
céreuse, constituent  encore  un  groupe  important  dans  l'étiologie 
des  adections  radiculaires  associées  à  celles  de  la  moelle. 

L'irritation  des  racines  est  un  phénomène  précoce  de  la  pacliymé- 
ningite  cervicale  hypertrophique  (Gliarcot  et  Jolîroy)  ;  elle  précède 
souvent  de  plusieurs  mois  et  mémedavantage  les  autres  symptômes 
de  la  maladie.  Les  racines  postérieures  sont,  dans  la  grande  majorité 
des  cas,  plus  profondémentallectées  que  les  racines  antérieures;  c'est 
pourquoi  ce  sont  des  douleurs  très  vives,  lancinantes  et  fulgurantes, 
térébranlos,  semblables  à  celles  du  tabès,  qui  ouvrent  la  scène:  les 
douleurs  peuvent  cependant  être  moins  aiguës  et  les  malades 
accusent  tout  d'abord  des  sensations  bizarres,  de  fourmillements,  de 
picotements,  d'engourdissement,  réparties  avecune  certaine  élection 
•dans  tel  ou  tel  territoire  radiculaire.  Il  n'est  pas  rare  que  l'cKamen 
de  la  sensibilité  révèle  une  zone  d'hyperesthésie  de  môme  topogra- 
phie ;  puis,  au  bout  d'un  temps  variable,  on  voit  s'installer  une  atrophie 
musculaire  et  des  troubles  objectifs  de  la  sensibilité  dont  la  distri- 
bution est  celle  (\ue  l'on  rencontre  dans  les  afl'ections  radiculaires  en 
général;  les  signes  médullaires  révélant  la  compression  de  la  moelle, 
à  savoir  la  paraplégie  spasmodiijue,  sont  les  plus  tardifs. 

En  étudiant  la  syphilis  médullaire,  nous  avons  eu  l'occasion  de 
signaler  ces  pachyméningiles  syphilitiques  quise  continuent  avec  une 
inllammation  semblable  de  la  dure-mère  au  niveau  de  la  base  du 
crâne  :  elles  semblent  avoir  une  évolution  descendante,  car  les  lésions 
diminuent  progressivement  de  haut  en  bas;  l'inllammation  se  propa- 
gerait de  la  dure-mère  crânienne  à  la  dure-mère  rachidienne. 

La  pachyméningite  syphiliti([ue  peut  s'associer  également  aux 
lésions  ordinaires  de  la  méningo-myélite.  Les  racines  sont  englobées 
quelquefois  sur  toute  leur  longueur,  depuis  les  ganglions  rachidiens 
jusqu'à  la  moelle,  dans  un  étui  fibreux  très  épais,  mais  il  est  remar- 
quable de  les  trouver  souvent  intactes  au  milieu  de  végétations  con- 
jonctives ou  d'infiltrations  embryonnaires  :  cette  résistance  est  à 
opposer  t\  la  suscej)tibilité  très  grande  du  tissu  m ''dullaire.  Dans 
certains  cas,  cependant,  les  racines  sont  dissociées  par  le  tissu 
inflammatoire  et  elles  dégénèrent  ;  plus  rarement,  elles  sont  le  foyer 
d'élection  de  l'innammation  méningée.  11  n'y  a  donc  pas  lieu  de 
s'étonner  que  les  symptômes  radiculaires  compliiiuent  fréquemment 
•ceux  de  la  syphilis  médullaire  :  comme  celle-ci  se  localise  de 
préférence  au  niveau  de  la  région  dorsale,  les  malades  se  plaignent 
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de  sensations  de  constriction,  de  douleurs  en  ceinture;  mais  il  peut 
se  rencontrer  qu'avec  une  paraplégie  spasmodique  causée  par  un 
foyer  de  myélomalacie  à  la  région  dorsale,  on  observe  des  syndromes 
radiculaires  dans  les  membres  supérieurs  ou  inférieurs  ;  il  faut  alors 
admettre  l'existence  de  foyers  multiples,  les  uns  sur  la  moelle,  les 
autres  sur  les  racines. 

Les  accidents  nerveux  du  mal  de  Pott  sont  dus  pour  la  plupart  à  la 
pachyméningite  tuberculeuse  (pachyméningite  caséeuse  externe^ 
beaucoup  plus  rarement  à  une  compression  directe  de  la  moelle  ou 
des  racines  par  un  corps  vertébral  ou  un  séquestre,  plus  exception- 
nellement encore  à  leur  compression  par  un  abcès  froid. 

En  tout  cas  l'irritation  des  racines  peut  précéder  encore  ici  celle 
de  la  moelle.  Elle  est  rarement  due  à  la  compression  par  les 
vertèbres  au  niveau  des  trous  de  conjugaison  :  dans  le  mal  de  Pott, 
l'afTaissement  des  vertèbres  n'est  que  très  rarement  assez  prononcé 
pour  produire  un  pareil  résultat. 

Les  racines  sont  directement  irritées  parla  pachyméningite.  Au 
point  de  vue  symptomatique,  nous  rappellerons  seulement  que  ces 
lésions  radiculaires  donnent  lieu  aux  pseiido-névralyies,  symptômes 
qui  leur  sont  communs  ainsi  qu'aux  au  1res  variétés  de  pachyméningite, 
en  particulier  la  pachyméningite  cervicalehypertrophique  et  le  cancer 
vertébral.  Ce  sont  des  douleurs  très  intenses,  parfois  atroces,  qui 
parcourent  les  régions  dans  lesquelles  se  distribuent  les  racines 
malades,  douleurs  lancinantes,  fulgurantes  ;  mais,  contrairement  à  ce 
qui  se  passe  dans  les  névralgies  ordinaires,  il  n'existe  pas  de  points 
douloureux  à  la  pression  des  nerfs;  par  contre,  on  a  mentionné 
divers  troubles  trophiques,  tels  que  le  zona,  les  bulles  pemphigoïdes» 
les  escarres.  L'atrophie  musculaire  apparaît  tôt  ou  tard  et.  au  lieu  de 
rester  cantonnée  dans  le  domaine  d'un  seul  tronc  nerveux,  elle 
frappe  souvent  des  muscles  innervés  par  des  troncs  diHerents,  mais 
dépendant  des  mêmes  racines. 

Ces  pseudo-névralgies  acquièrentleur  maximum  d'intensité  dans  le 
cancer  vertébral  qui  fc  traduit  cliniquemenl  par  une  paraplégie  et 
des  douleurs  horribles  dont  l'ensemble  constitue  \a  paraplégie  dou- 
loureuse des  cancéreux  de  Cruveilhier.  Les  pseudo-névralgies  avec 
tous  les  troubles  trophiques  énumérés  plus  haut,  et  l'atrophie  muscu- 
laire en  tête,  peuvent  précéder  de  plusieurs  semaines  ou  même 
davantage  la  paraplégie  spasmodique.  Suivant  la  localisation  du 
cancer,  elles  occupent  lesmembressupérieurs,  les  membres  inférieurs 
ou  le  tronc.  La  plupart  des  auteurs  admettent  que  les  vertèbres 
s'effondrent  et  compriment  les  racines  rachidiennes  dans  les  trous 
de  conjugaii^on  ;  mais  cette  explication  des  pseudo-névralgies  ne 
s'applique  pas  l\  tous  les  cas.  D'aprèsTripier,  les  racines  peuvent  être 
comprimées  soit  par  une  ou  plusieurs  masses  cancéreuses  prenant 
naissance  sur  les  corps  verlébraux   et  faisant  saillie  à   leur  partie 
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postérieure,  soit  au  niveau  des  trous  de  conjuf^aison  et  par  afTais- 
sementel  tassement  des  corps  vertt'braux,  soit  encore  en  dehors  des 
trous  de  conjugaison  par  des  masses  secondaires  faisant  saillie  dans 
l'angle  rentrant  formé  par  l'union  des  côtes  avec  la  colonne  verté- 
l)rale.  Souvent  ces  dernières  masses,  développées  dans  des  ganglions 
lymphatiques,  envoient  des  prolongements  dans  les  trous  de  conju- 
gaison, comme  dans  les  observations  de  Darolles,  Sotlas,  Labbé. 
Knfin,  dans  d'autres  cas  il  y  a  invasion  de  la  face  interne  de  la 
dure-mère  el  compression  secondaire  des  raciues  (Bruns,  Lilienfeld 
et  Benda);  les  fibres  radiculaires  peuvent  être  infiltrées  par  les  élé- 
ments cancéreux  qui  pénètrent  jusque  <lans  l'intérieur  de  la  gaine  de 
myéline  (Oberthur;.  C'est  pourquoi  dans  sa  thèse  190-2)  Mousseaux 
distingue  dans  les  métastases  cancéreuses  vertébro-spinales,  à  côté 
de  la  forme  primitive  osseuse  classique,  une  forme  radiculo-méningée. 

Que  les  pseudo-névralgies  reconnaissent  pour  cause  la  pachymé- 
ningite  cervicale  hypertrophiciue  ou  la  pachyméningite  syphilitique, 
le  mal  de  Polt  ou  le  cancer  vertébral,  elles  se  compliquent  tôt  ou 
tard  d'hyperesthésies  ou  d'anesthésies  de  la  peau  à  topographie  radi- 
culaire,  et  il  existe  toujours  un  certain  rapport  entre  la  distribution 
de  l'anesthésie  et  de  Thyperesthésie  et  celle  de  l'atrophie  musculaire. 
Nous  aurons  l'occasion  de  revenir  sur  ce  point  en  décrivant  les 
syndromes  radiculaires  purs. 

Ces  pseudo-névralgies  avec  tous  leurs  caractères  se  voient  encore 
dans  l'évolution  des  tumeurs  qui  compriment  la  moelle  et  qui  se 
développent  soit  en  dehors,  soit  en  dedans  de  la  dure-mère.  Parmi, 
ces  néoplasmes,  les  plus  intéressants  au  pointde  vue  qui  nous  occupe 
sont  ceux  qui  se  développent  latéralement  et  compriment  les  racines 
avant  décomprimer  la  moelle(V^oy.  fig.  153  et  lô4;.  La  mahîdieévolue 
alors  en  trois  phases  qui  sont  :  1°  une  période  de  compression  radicu- 
laire  caractérisée  par  des  pseudo-névralgies  souvent  très  limitées,  dis- 
tribuées dans  un  seul  territoire  radiculaire.  Celte  limitation  a  une 
grosse  valeur  diagnostique,  parce  que  les  pseudo-névralgies  du  mal  de 
Pott,  du  cancer  vertébral,  sont  généralement  plus  dilïuses,  de  même 
que  le  processus  inflammatoire  dont  elles  relèvent.  Naturellement 
on  voit  se  succéder  un  premier  stade  d'irritation  radiculaire,  un 
deuxième  stade  de  paralysie  caractérisé  par  une  zone  d'anesthésie 
à  topographie  radiculaire,  et,  si  la  tumeur  se  développe  au  voi- 
sinage du  renflement  cervical  ou  lombo-sacré,  une  atrophie 
musculaire  de  même  distribution  ;  2"  une  période  de  compression 
latérale  de  la  moelle,  doù  une  hémiparésie  avec  hémianeslhésie 
croisée  —  syndrome  de  Brown-Séquard;  —  3". une  période  de  com- 
pression totale  :rhémi|)arésie  se  transforme  en  une  i)aralysie  complète. 
La  phase  radiculaire  se  dislingue  non  seulement  par  sa  limitation 
stricte  à  une  seule  ou  à  un  petit  nond)re  de  racines,  mais  encore  par 
sa  longue  durée  :  elle  persiste  souvent  des  semaines  et  des  mois  avant 
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que  les  symptômes  de  paralysie  spinale  s'installent.  La  longue 
durée  du  syndrome  radiculaire  pur  doit  donner  l'éveil  et  le  diagnostic 
a  d'aulant  plus  d'importance  qu'il  implique  une  indication  opératoire. 


II.  _  SYNDROMES  RADICULAIRES  PURS-  —  RADICULITES. 

En  étudiant  les  syndromes  radiculaires  associés  aux  maladies  des 
méninges  et  de  la  moelle,  nous  avons  vu  qu'ils  pouvaient  rester  cli- 
niquement  purs  pendant  une  période  plus  ou  moins  longue  :  c'est 
le  cas  de  certaines  pachyméningites  et  de  quelques  tumeurs  de  la 
moelle;  le  syndrome  radiculaire  précède  alors  le  syndrome  spinal. 

Dans  ce  chapitre  nous  n'aurons  en  vue  que  les  syndromes  radicu- 
laires ne  se  compliquante  aucun  moment  de  leur  évolution  de  sym- 
ptômes spinaux.  Le  tabès  figurerait  au  premier  rang  des  radiculites,  s'il 
n'avait  été  déjà  décrit  parmi  les  alTections  systématisées  de  la  moelle. 

C'est  dans  ce  groupe  qu'il  faudrait  logiquement  passer  en  revue 
les  paralysies  radiculaires  traumatiques  du  plexus  brachial,  si  cette 
qu  estion  n'était  déjà  traitée  ailleurs;  elle  trouverait  d'autant  mieux 
sa  place  ici  que,  dans  un  grand  nombre  de  cas,  la  rupture  des  racines 
se  fait  dans  leur  portion  inlrarachidienne;  c'est  ce  qui  se  produit 
dans  les  paralysies  radiculaires  produites  expérimentalement  sur  le 
cadavre  et  consécutives  à  un  abaissement  forcé  de  l'épaule  ou  à  une 
élévation  du  bras  en  abduction  (Duval  et  Guillain),  conditions 
fréquemment  réalisées  dans  le  mécanisme  des  paralysies  obstétri- 
cales du  plexus  brachial.  C'est  ce  que  démontre  encore  l'anatomie 
pathologique,  puisque,  au  cours  de  plusieurs  autopsies  de  paralysies 
radiculaires  d'origine  traumatique,  on  a  pu  constater  que  l'arrache- 
ment des  r-acines  existait  entre  le  ganglion  et  la  moelle,  ou  même 
à  leur  insertion  sur  la  moelle  (Flaubert,  Aperl  ;  M""^  Dejerine- 
Klumpke,  1908).  Dans  une  observation  de  paralysie  radiculaire 
obstétricale  double  du  plexus  brachial,  Philippe  et  Cestan  signalent 
des  ruptures  extra  et  intrarachidiennes  des  racines  cervicales. 

Laissant  donc  de  côté  les  paralysies  radiculaires  d'origine  trau- 
matique, nous  ne  nous  occuperons  que  des  paralysies  radiculaires 
spontanées,  c'est-à-dire  des  radiculites  dues  à  une  inflammation  pri- 
mitive des  racines. 

Les  radiculites  spontanées  constituent  une  afîection  fréquente  et 
comprennent  plus  d'un  complexus  symptomatique  encore  englobé 
dans  la  catégorie  des  affections  dues  à  des  lésions  spinales  ou  à  des 
névrites  périphériques.  C'est  là  une  affection  dont  l'un  de  nous 
(J.  Dejerine)  s'est  spécialement  occupé  au  cours  de  ces  dernières 
années,  dont  un  grand  nombre  de  cas  provenant  de  son  service  ont 
été  présentés  à  la  Société  de  neurologie  et  sur  laquelle  un  de  ses 
élèves,  Paul  Camus,  a  publié  récemment  un  travail  d'ensemble  dans 
sa  thèse  inaugurale  (1908). 
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hADICULITES. 

Quel  que  soit  leur  siège,  que  rinflammation  frappe  les  racines  du 
plexus  brachial  ou  du  plexus  lombo-sacré,  les  radiculiles  ont  des 
caractères  généraux  qu'il  convient  d'exposer  avant  daborder  les 
caractères  particuliers  qu'elles  présentent  suivant  leur  localisation. 

Le  premier  symptôme  qui  attire  habituellement  l'attention  des 
malades,  celui  pour  lequel  ils  consultent,  est  la  douleur,  une  soi- 
disant  névralgie.  11  ne  faut  pas  se  laisser  illusionner  par  les  affirma- 
tions du  malade,  et  on  doit  toujours  procédera  un  examen  minutieux 
des  qualités  de  la  douleur,  après  s'être  informé  des  conditions  dans 
lesquelles  elle  s'est  installée  ou  celles  dans  lesquelles  elle  revient. 

La  radiculalgie  est  une  douleur  vive,  mais  assez  variable  d'inten- 
sité d'un  cas  à  l'autre,  revenant  ordinairement  par  crises  :  ce  sont  des 
petits  élancements,  des  lancées,  voire  même  des  douleurs  fulgu- 
rantes très  intenses  et  très  pénibles  tout  l\  fait  semblables  dans  cer- 
tains cas  à  celles  du  tabès.  Les  troncs  nerveux  sont  généralement 
moins  douloureux  à  la  pression  que  dans  les  simples  névralgies;  il  ne 
faudrait  pas  croire  cependant  que  leur  palpation  soit  complètement 
exempte  de  douleurs.  Elle  les  provoque  seulement  moins  facilement 
que  dans  les  névrites  périphériques.  En  général,  dans  l'intervalle  des 
crises  paroxystiques,  la  douleur  persiste  sourde  et  continue. 

D'abord  séparées  par  des  rémiltencos  assez  longues,  les  douleurs 
deviennent  avec  le  temps  de  plus  en  plus  fréquentes  :  elles  consti- 
tuent alors  pour  ainsi  dire  un  état  de  mal  qui  empêche  le  sommeil  et 
ne  laisse  quelque  répit  au  malade  qu'à  de  rares  intervalles. 

Dès  le  début,  l'examen  objectif  de  la  sensibilité  peut  révéler 
quelques  phénomènes  importants,  tels  que  de  l'hypereslhésie  distri- 
buée sur  un  ou  plusieurs  territoires  radiculaires  ;  elle  peut  persister 
assez  longtemps,  plusieurs  semaines  ou  même  plusieurs  mois,  puis 
elle  est  remplacée  par  une  zone  d'anesthésie,  occupant  à  peu  près 
la  môme  topographie.  L'hyperesthésie  radiculaire  correspond  vrai- 
semblablement à  la  phase  d'irritation  des  racines,  l'anesthésie  radi- 
culaire à  la  phase  de  destruction  ou  de  dégénérescence. 

Parmi  les  causes  qui  provoquent  presque  constamment  les  pa- 
roxysmes douloureux,  les  efTorts,  et  plus  spécialement  les  elîorts  de 
toux,  l'éternuement,  occupent  la  première  place.  J.  Dejerine,  E.  Leen- 
hardt  et  Norero  (1905)  ont  signalé  les  premiers  le  phénomène  chez  une 
malade  atteinte  de  névrite  radiculaire  cervico-dorsale.  «  Chaque  fois 
quecette  malade  éternuail,  elle  sentait  comme  si  on  lui  arrachait  quel- 
que chose  dans  le  cou  et  danslebras;  cela  durait  quelquessecondes.  >> 
D'après  ces  auteurs,  à  l'état  physiologique  la  présence  possible,  mais 
non  constante,  d'irradiations  douloureuses  dans  les  i)lexus  brachiaux 
lors  d'élernuement  est  assez  fréquente.  Il  s'agit  sans  doute  d'une 
pression  exercée  par  le  liquide  céphalo-rachidien  sur  les  gaines  des 
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racines  postérieures  lors  du  violent  mouvement  d'expiration  que 
produit  l'excitation  de  la  pituitaire  dans  l'éternuement.  La  douleur 
produite  par  la  loux  relève  d'un  mécanisme  analogue.  A  l'état  patho- 
logique, lorsque  les  racines  sont  irritées,  la  douleur  acquiert  une  très 
grande  intensité  et  devient  en  quelque  sorte  caractéristique.  En 
somme,  lorsqu'il  est  1res  accusé^  ce  phénomène  —  signe  de  l'éternue- 
ment —  peut  permettre  d'affirmer  l'existence  d'un  processus  irritatii' 
dans  le  domaine  des  racines  postérieures  sur  une  hauteur  quelconque 
de  la  moelle,  qu'il  s'agisse  de  radiculite  des  membres  supérieurs  ou 
inférieurs.  Dans  les  formes  sévères  de  scialique,  dont  l'origine  radi- 
culaire  est,  comme  nous  le  verrons,  des  plus  fréquente,  Sicard  a 
remarqué  que  la  secousse  de  toux  provoquait  une  exacerbation 
aiguë  des  douleurs. 

Outre  les  douleurs  lancinantes,  ou  même  à  leur  défaut,  les  malades 
éprouvent  des  sensations  bizarres  dans  les  membres,  décrites  sous  le 
nom  de  paresthésies  :  ce  sont  des  sensations  d'engourdissement,  de 
chaud  et  de  froid,  de  pesanteur  qui  ne  diffèrent  guère  des  sensations 
de  Vacroparesthésie  (\  oy.  plus  loin). 

Lorsqu'à  une  période  plus  avancée  l'anesthésie  a  fait  son  appari- 
tion, elle  n'est  le  plus  souvent  découverte  que  par  le  médecin,  au 
cours  de  l'examen;  mais  les  malades  s'en  aperçoivent  quelquefois 
les  premiers,  et  ils  portent  sur  la  peau  ou  ailleurs  des  traces  de 
brûlure  qu'ils  n'ont  pas  sentie;  d'autres  ont  remarqué  que  les  objets 
froids  ou  les  piqûres  ne  leur  avaient  laissé  aucune  sensation  ou  qu'ils 
ne  sentaient  pas  dans  une  région  le  contact  de  leurs  vêtements. 

L'anesthésie  culanée  porte  généralement  sur  tous  les  modes  de  la 
sensibilité  :  sensibilité  au  contact,  douleur,  chaleur,  froid.  L'anesthé- 
sie au  tact  varie  d'intensité  suivant  les  cas,  et,  pour  chaque  cas,  sui- 
vant l'époque.  Tout  d'abord,  ce  n'est  qu'une  diminution  simple,  de 
l'émoussement,  de  l'élargissement  des  cercles  de  Weber;  à  une 
époque  plus  avancée,  l'anesthésie  tend  à  devenir  totale,  absolue. 

De  même  pour  la  chaleur,  pour  le  froid,  les  diiïérences  sont  d'abord 
moins  bien  perçues,  les  degrés  excessifs  ne  sont  pas  suivis  de  réac- 
tions douloureuses.  La  piqûre  d'épingle  est  sentie  comme  piqûre, 
mais  n'est  pas  douloureuse;  plus  tard,  elle  donne  la  sensation  d'un 
simple  contact. 

La  sensibilité  au  contact  disparaît  souvent  avant  la  sensibilité  à 
la  piqûre,  au  froid  ou  au  chaud  ;  il  n'existe  pas  de  dissociation  sem- 
blable à  celle  que  l'on  observe  dans  les  aiTections  centrales  de  la  moelle. 

Lorsque  l'anesthésie  cutanée  est  très  prononcée,  la  sensibilité  à  la 
pression  est  également  atteinte  :  on  peut  appuyer  très  énergique- 
ment  sur  les  régions  anesthésiques,  sans  produire  de  douleur  et  quel- 
quefois même  sans  que  le  malade  ait  la  sensation  de  pression. 

Les  sensibilités  profondes  ne  sont  pas  épargnées,  les  vibrations  du 
diapason  ne  sont  plus  perçues  sur  certains  os,  alors  qu'elles  le  sont 
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encore  sur  d'autres,  appartenant  au  même  membre,  mais  à  des  terri- 
toires radiculaires  différents.  Lorsque  l'anesthésie  est  aussi  étendue 
et  aussi  profonde  et  siège  à  la  main,  les  malades  ne  reconnaissent 
plus  la  forme  des  objets  placés  dans  les  doigts  anesthésiques.  Cette 
astéréognosie  peut  même  être  limitée  à  quelques  doigts,  dans  les 
cas  où  toute  la  main  n'est  pas  anesthésique  (astéréognosie  à  topo- 
graphie radiculaire  de  iJejcrine  et  Chirav;. 

Toutes  ces  perturbations  de  la  sensibilité  ne  sont  nullement  [jatlio- 
gnomoniques  de  la  radiculite;  ce  qui  leur  confère  l'épithète  de  radi- 
culaires, c  est  leur  distribution  si  spéciale.  Ce  ne  sont  pas  des  anes- 
hésies  distribuées  suivant  des  segments,  de  membres,  limitées  à  la 
main,  à  l'avant-bras  ou  au  bras  pour  le  membre  supérieur,  au  pied, 
à  la  jambe,  ti  la  cuisse,  pour  le  membre  inférieur.  Elles  ne  sont  pas 
davantage  réparties  suivant  la  zone  do  distribution  d'un  nerf  péri- 
phérique :  cubital,  médian  ou  radial  au  membre  supérieur;  scialique, 
crural  ou  obturateur  pour  le  membre  inférieur.  Ce  sont  des  anes- 
thésies  distribuées  suivant  un  ou  plusieurs  territoires  radiculaires, 
en  bandes  longitudinales  à  peu  près  parallèles  à  l'axe  du  membre 
dans  les  radiculites  du  plexus  brachial,  plus  irrégulières  i)0ur  celles 
du  plexus  lombo-sacré;  en  segments  circonférenciels  [)erpendicu- 
laires  à  l'axe  pour  les  racines  dorsales,  etc.  Pour  s'en  rendre  compte, 
il  suffit  de  se  reporter  aux  schémas  de  Thorburn  et  de  Kocher  ou 
aux  figures  que  nous  reproduisons  plus  loin  et  qui  représentent 
divers  types  cliniques.  Lorsqu'une  seule  racine  est  atteinte,  la  bande 
d'anesthésie  est  généralement  très  étroite,  et  l'anesthésie  elle-même 
peu  prononcée,  à  cause  de  la  loi  de  superposition  partielle  des  zones 
radiculaires  établie  par  Sl>crrington. 

Lorsque  plusieurs  racines  superposées  sont  malades,  elles  ne  le 
sont  pas  toujours  et  fatalement  au  même  degré;  de  sorte  qu'à 
côté  de  bandes  d'anesthésie  totale  il  existe  des  bandes  d'hypoes- 
thésie. 

Jusqu'ici  nous  n'avons  décrit  que  les  troubles  de  la  sensibilité,  et, 
de  fait,  ils  existent  quel([uefois  seuls.  Il  faut  admettre  alors  que  les 
racines  postérieures  sont  seules  allectées.  C'est  surtout  aux 
membres  inférieurs  que  l'on  observe  cette  dissociation.  La  sciatique 
radiculaire  (jui,  ainsi  que  nous  le  verrons  plus  loin,  est  extrêmement 
fréquente  et  englobe  la  grande  majorité  des  faits  éti([uetés  jusqu'ici 
sous  le  terme  général  de  sciatique,  la  sciatique  radiculaire,  disons- 
nous,  relève  d'une  lésion  localisée  uni(juement  sur  les  racines  posté- 
rieures. Aux  membres  supérieurs  on  peut,  mais  plus  raremtMit, 
observer  la  radiculite  à  forme  uniquement  sensitive. 

Dans  les  cas  de  radiculite  sensitive,  on  peut  observer  des  troubles 

de  la  coordination,  des  troubles  de  la  motililéqui  ne  dilVèrent  en  rien 

de  l'ataxie  du  tabos,  ce  qui  n'est  jias  surprenant,  puisque  dans  les 

deux  cas  la  lésion  occupe  le  même  siège  elle  mécanisme  est  idenliijue. 

Traité  kv.  mûdecine.  XWIV.    —    ot 
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Lorsque  rinllammalion  se  propage  aux  racines  antérieures,  on 
voit  s'ajouter  aux  troubles  de  la  sensibilité  des  troubles  de  la  moti- 
lilé  qui  ne  sont  pas  moins  typiques. 

C'est  la  paralysie  avec  atrophie  musculaire,  répartie  suivant 
rinnervation  des  racines  atteintes.  Elle  dilîère  totalement  de  l'atro- 
phie de  cause  névritique,  qui  est  distribuée  dans  les  muscles  innervés 
par  un  seul  tronc  nerveux,  lorsqu'il  s'agit  d'une  névrite  localisée,  ou 
qui  est  plus  marquée  à  la  périphérie  qu'à  la  racine,  comme  dans  les 
polynévrites  périphériques.  Dans  les  radiculites,  l'atrophie  frappe  les 
muscles  innervés  par  telle  ou  telle  racine,  et  nous  serons  plus  à  même 
de  nous  expliquer  à  ce  sujet  en  étudiant  séparément  les  radiculites  du 
membre  supérieur  ou  du  membre  inférieur.  L'atrophie  musculaire 
est  d'autant  plus  profonde  pour  chaque  muscle  que  plusieurs  racines 
sont  atteintes,  puisque  chaque  muscle  est  innervé  au  moins  par 
deux  racines.  Elle  ne  s'accompagne  ni  de  contractions  fibrillaires, 
ni  de  contractions  spasmodiques  :  il  y  a  réaction  de  dégénérescence, 
la  contraction  au  courant  faradique  est  plus  lente,  il  y  a  inversion  de 
la  formule  au  courant  galvanique.  Lorsque  la  radiculite  a  déjà  une 
certaine  durée,  on  observe  quelquefois  des  troubles  trophiques,  des 
déformations  articulaires,  mais  surtout  des  troubles  vaso-moteurs, 
de  la  cyanose  des  extrémités,  etc. 

Enfin,  chez  un  grand  nombre  de  malades,  la  ponction  lombaire  a 
révélé  la  présence  d'une  lymphocytose  plus  ou  moins  abondante, 
permettant  de  soupçonner  une  irritation  méningée. 

Dans  la  plupart  des  cas,  les  racines  postérieures  sont  prises  en 
premier,  et  pendant  une  période  variable  de  durée  il  n'existe  que  de 
làradiculalgie  et  de  l'hyperesthésie,  c'est  \&.  période d' irritation;  puis, 
lorsque  les  fibres  nerveuses  sont  détruites  et  dégénèrent,  l'aneslhésie 
et  la  paralysie  avec  atrophie  apparaissent,  c'est  \a  période  de  dégé- 
nérescence. Cette  division  est  un  peu  artificielle,  parce  que,  même  à  la 
période  de  dégénérescence,  les  phénomènes  irrilatifs  ne  disparaissent 
pas  complètement.  Plus  rarement  les  racines  antérieures  sont 
atteintes  avant  les  racines  postérieures.  En  résumé,  presque  toujours 
la  radiculite  postérieure  précède  la  radiculite  antérieure. 

RadiculiJosIonibo-saercciis.  —  Radiculites  du  membre  infé- 
rieur. —  L'étude  des  radiculites  du  membre  inférieur  a  contril)ué  à 
démembrer  l'ancienne  névralgie  sciatique,  car  la  plupart  des  cas  de 
radiculites  des  membres  inférieurs  qui  ont  été  publiés  dans  le  cou- 
rant de  ces  dernières  années  auraient  été  jadis  classés  parmi  les 
névralgies  banales  du  nerf  sciatique. 

Charcot  insistait  déjà,  dans  ses  leçons  sur  la  tuberculose  et  le  cancer 
vertébral  (1877),  sur  la  valeur  diagnostique  des  pseudo-névralgies 
sciatiques  qui  seraient  peut-être  plus  convenablement  désignées,  à 
son  avis,  "  par  le  terme  plus  général  de  symptômes  radiculaires, 
proposé  par  Gowers  •>.  11  en  avait  esquissé  les  principaux  caractères  : 
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l'absence  de  points  douloureux  exagérés  par  la  pression,  la  fréquence 
des  troubles  trophiques,  etc. 

Comment  se  l'ait-il  qu'à  pioposde  chaque  cas  de  scialique  on  n'ait 
pas  envisagé  la  possibilité  d'une  lésion  radiculaire?  C'est  sans  doute 
parce  que,  dans  les  faits  envisagés  par  Charcot,  en  raison  même  de 
la  localisation  de  la  maladie,  la  participation  des  racines  s'imposait; 
c'est  aussi  parce  que  l'attention  n'était  guère  attirée  sur  la  répartition 
des  anesthésies  radiculaires,  la  connaissance  de  la  distribution 
cutanée  des  racines  postérieures  est  de  date  encore  récente.  Enfin  et 
surtout  la  possibililc  de  l'existence  de  radiculites  spontanées,  non 
dues  à  une  rom[)ression  par  une  tumeur,  n'était  pas  soupçonnée  et 
la  ponction  lombaire  n'était  pas  encore  utilisée  comme  moyen  de 
diagnostic. 

Depuis  plusieurs  années  l'un  de  nous  a,  dans  son  enseignement, 
attiré  l'attention  sur  les  scialiques  d'origine  radiculaire,  et  les  publi- 
cations de  ses  élèves  (Gauckler  et  Roussy,  Lortat-.Iacob,  P.  Camus 
et  Sézary,  Rousselier)  ont  bien  montré  quelle  était  la  grande 
fréquence  de  ce  type  clinique.  Toutefois  le  terme  de  sciatique  radi- 
culaire n'est  pas  constamment  applicable  ici,  car  en  réalité  les 
troubles  de  la  sensibilité  et  de  la  motilité  ne  sont  pas  toujours  limités 
au  domaine  d'innervation  du  nerf  sciatifjue;  c'est  pounjuoi  celui  de 
radiculites  du  membre  inférieur  nous  paraît  préférable. 

Les  fibres  qui  forment  le  nerf  sciatique  commencent  à  la  moelle 
avec  les  racines  antérieures  et  postérieures,  et  se  continuent  dans  le 
plexus  sacré  avant  d'entrer  dans  le  tronc  du  nerf.  Le  plexus  sacré  est 
constitué  par  la  fusion  de  la  cinquième  racine  lombaire  et  des  première, 
deuxième,  troisième  et  quatrième  racines  sacrées  ;  la  cinquième  racine 
lombaire  reçoit  une  brancheanastomoti(jue  importante  qui  lui  vient 
de  la  quatrième  racine  lombaire.  La  cinciuième  racine  sacrée  n'ap- 
partient pas  au  plexus  sacré,  mais  au  plexus  sacro-coccygien,  et  la 
quatrième  racine  sacrée  n'appartient  elle-même  que  |)artiellement 
au  plexus  sacré,  parce  que,  avant  des'unirà  lui,  elle  émet  un  rameau 
descendant  qui  s'unit  à  la  cinquième  (Testut).  Le  plexus  sacré  tire 
donc  ses  origines  des  quatrième  ot  cinquième  racines  lombaires, 
des  première,  deuxième,  troisième  et  i|uatrième  racines  sacrées 
(Voy.  fig.  130).  Le  nerf  sciatique  ne  contient  pas  toutes  les  fibres  du 
plexus  sacré,  parce  que  celui-ci  émet  dans  le  bassin  un  certain  nombre 
de  branches  collatérales,  et,  comme  nous  le  verrons  par  la  suite,  il 
paraît  vraiseml)lal)le  que  le  nerf  sciaticpie  no  reçoit  rien  ou  presque 
rien  de  la  quatrième  racine  sacrée. 

En  ce  qui  concerne  les  autres  nerfs  du  membrt^  infi-rieur,  \c  cru- 
ral prend  sa  principale  origine  dans  la  troisième  racine  lombaire,  et 
il  reçoit  une  branche  de  la  deuxième  et  de  la  quatrième.  L'obturateur 
reçoit  ses  fibres  de  la  quatrième  racine  lombaire,  et  aussi  de  la 
deuxième  et  de  la   troisième.    Par  conséquent,  une  lésion  siégeant 
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sur  L'^'  est  susceptible  de  produire  une  paralysie  partielle  du  sciatique, 
du  crural  et  de  l'obluraleur.  D'autre  part,  la  lésion  radiculaire  peut 
se  trouver  à  cheval  sur  les  racines  du  plexus  sacré  et  du  plexus  lom- 
baire, et  les  symptômes  seront  alors  distribués  plus  ou  moins  irrégu- 
lièrement dans  le  domaine  du  sciatique,  du  crural  et  de  Tobturateur. 
Enfin,  il  ne  faut  pas  perdre  de  vue  que  la  deuxième  racine  lombaire 
sort  du  canal  vertébral  à  peu  près  sur  le  même  plan  que  Textrémité 
intérieure  du  cône  terminal;  de  sorte  qu'une  lésion  transverse  attei- 
gnant les  racines  qui  forment  la  queue  de  cheval  à  ce  niveau  pourra 
produire  des  troubles  moteurs  et  sensitifs  dans  tous  les  nerfs  du 
membre  inférieur.  C'est  pourquoi,  comme  nous  le  faisions  remarquer 
plus  haut,  dans  un  très  grand  nombre  de  cas  de  radiculites  du  membre 
inférieur  il  faut  s'attendre  à  trouver  des  troubles  de  la  motilité  et 
de  la  sensibilité  distribués  dans  le  domaine  de  plusieurs  nerfs;  c'est 
pourquoi,  encore  une  fois,  le  terme  de  radiculite  du  membre  infé- 
rieur est  préférable  à  celui  de  sciatique  radiculaire,  alors  môme  que 
les  troubles  sensitifs  et  moteurs  prédominent  dans  le  domaine  du 
nerf  sciatique.  En  réalité,  ces  radiculites  ne  diffèrent,  cliniquement 
parlant,  des  pseudo-névralgies  du  mal  de  Pott  ou  du  cancer  vertébral 
et  des  atïections  de  la  queue  de  cheval,  que  parce  qu'elles  sont  unila- 
térales. 

De  fait,  dans  la  grande  majorité  des  cas,  les  radiculites  du  membre 
inférieur  donnent  lieu  à  des  troubles  de  la  motilité  et  de  la  sensibilité 
dans  les  groupes  musculaires  ou  les  territoires  cutanés  innervés  par 
le  sciatique.  L'allure  générale  du  malade,  sa  démarche,  la  manière 
dont  il  indique  le  trajet  de  la  douleur,  ne  le  distinguent  guère  d'un 
malade  atteint  de  névralgie  sciatique  banale  :  c'est  par  l'analyse 
méthodique  des  symptômes  qu'on  réussit  à  reconnaître  l'origine  radi- 
culaire de  la  névralgie. 

En  matière  d'alfeclions  radiculaires,  il  y  a  lieu  de  maintenir  la  dis- 
tinction qu'a  introduite  Landouzy  pour  la  sciatique  en  général.  De 
même  qu'il  existe  des  névralgies  et  des  névrites,  de  même  il  existe 
des  radiculalgies  et  des  radiculites.  La  radiculalgie  répond  à  une 
simpleirritalion  des  éléments  nerveux,  sans  destruction  et  sans  trouble 
fonctionnel;  la  radiculite  correspond  à  une  phase  plus  avancée,  dans 
laquelle  la  vitalité  des  fibres  est  compromise,  et  par  suite  leur  fonction- 
nement modifié. 

Les  signes  de  la  sciatique  ordinaire  se  retrouvent  assez  souvent 
au  complet  dans  la  symptomatologie  de  la  sciatique  radiculaire. 
Gauckler  et  Roussy,  Lortat-Jacob  et  Sabareanu,  qui  ont  publié  les 
premières  observations  (1904),  ont  toujours  constaté  le  signe  de 
Lasègue;  il  n'a  jamais  fait  défaut  dans  les  quatorze  observations  de 
la  thèse  de  Rousselier  faite  dans  le  service  de  lun  de  nous  (1907). 

Les  points  de  Valleix  sont  riioins  constants.  D'une  façon  générale, 
l'exagération  de  la  douleur  par  la  pression  des  points  classiques  est 
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moins  habituelle  et  moins  complète  que  dans  la  sciatique  Ironcu- 
laire;  c'est  un  l'ait  qui  avait  été  déjà  mis  en  lumière  par  Charcot 
pour  les  pseudo-névralgies  du  mal  de  Pott  et  du  cancer  vertébral. 
Elle  n'est  pas  en  rapport  avec  l'intensité  des  troubles  radiculaires  et 
la  netteté  du  signe  de  Lasègue. 

Les  douleurs  spontanées,  sous  formed'élancements,  qui  traversent 
rapidement  le  trajet  du   nerf  de  haut  en  bas,  sont  plus  fréquentes 


Fif^.  405  et  406.  —  Troubles  de  la  sensibililé  à  topopraphie  radiculaire  dans  un  cas 
de  sciatique  d'orijj^ine  syphilitique.  Réflexes  iuliilléens  normaux  de>  deux  côtés. 
An'aiblisscnient  très  marqué  du  réflexe  rotulien  du  côté  malade.  L'hyp  esthésie 
est  distribuée  dans  le  domaine  de  la  V'  racine  lombaire.  (Gaucklku  et  Roissy, 
lieviie  neurolojiique,   l'.'oi,  p.  617.) 


dans  la  sciatique  d'origine  radiculaire,  et  elles  s'étendent  iiarfois  au 
nerf  crural  (André-Thomas);  ce  derniernerf  est  alors  douloureux,  la 
pression  et  l'extension  forcée  de  la  cuisse  sur  le  bassin  exagèrent  la 
douleur,  tout  comme  la  mance-uvre  de  Lasègue  augmente  la  ni-vial- 
gie  du  sciatique. 

Jusqu'ici,  les  symptômes  nedilTèrent  guère  de  ceux  de  la  sciatique 
banale  tronculaire,  surtout  lorsque  l'examen  du  crural  est  négatif. 
Fort  heureusement,  l'examen  de  la  sensibililé  objective  fournit  des 
résultats  de  la  plus  haute  importance.  Il  révèle  une  hypereslhésie  très 
marcjuée  au  froid,  à  la  chaleur,  à  la  douleur,  hyperesthésie  dont  la 
distribution  alTecte  une  topographie  spéciale, de  même  que  Ihypoesthé- 
sie  ou  l'aneslhésie  à  une  phase  plus  avancée.  L'hypereslhésie  occupe 


806     DEJERINE  ET  THOMAS.  —  MALADIES  DE  LA  MOI- LEE  EPLMERE. 


souvent  la  face  externe  de  la  jambe  et  de  la  cuisse,  c'est-à-dire  la 
môme  topographie  que  Tliypoesthésie  dans  Tobservalion  du  malade 
du  service  de  l'un  de  nous,  publiée  par  Gauckler  et  Roussy  (1904) 
(fig.  405  et  406).  11  suffit  de  comparer  ce  schéma  de  sensibilité  avec 
celui  de  distribution  périphérique  des  nerfs,  pour  se  rendre  compte 
(jue  la  bande  d'hypoeslhésie  ne  siège  pas  exclusivement  dans  le 
territoire  innervé  parle  sciatique  :  à  la  jambe,  elle  intéresse  la  zone 


Fig.  ''107  et  408.  — RadiculiLe  sensilivo-motrice  datant  de  qiia 
de  trente-luiit  ans  atteint  de  leucoplasie  buccale  et  partant 
vives  venant  par  poussées,  et  souvent  sous  l'inlluence  de 
l'éternuement,  dans  la  région  lombaire  droite  et  le  mem 
pression  des  troncs  nerveux  du  membre  intérieur  droit 
Lasègue  à  droite.  La  bande  d'anesthésie,  topographiée 
répond  presque  exactement  au  territoire  de  distribution 
atrophie  du  jambier  antérieur  et  de  l'extenseur  propre  du 
Réilexes  normaux.  (P.  Camus  et  A.  Sézary,  Sociétéde  neiiro 
Revue  neurologique,  p.  1172.) 


Ire  ans  cliez  un  homme 
syphilitique.  Douleurs 
quintes  de  toux  ou  de 
bre  inférieur  droit.  La 
est  sensible.  Signe  de 
sur  ces  deux  ligures, 
de  SI.  Paralysie  avec 
gi-os  orteil  (L  I\',  L  V). 
lo(jte,6  décembre  1906. 


de  distribution  de  la  branche  cutanée  péronière  du  sciatique  poplité 
externe;  mais  à  la  cuisse  elle  siège  presque  exclusivement  dans  le 
domaine  du  musculo-cutané  externe,  branche  du  crural,  et  par 
conséquent  du  plexus  lombaire,  ou  du  fémoro-culané,  rameau  de  la 
deuxième  racine  lombaire.  On  ne  peut,  en  présence  d'une  telle  obser- 
vation, mettre  exclusivement  en  cause  le  sciatique,  puisque  certaines 
branches  du  crural  sont  simultanément  prises,  et  d'autre  part 
l'hypoeslhésie  ne  couvre  que  certaines  parties  du  territoire  innervé 
par  le  nerf  sciatique.  Pour  les  mêmes  raisons,  le  plexus  sacré  ne 
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saurait  être  mis  en  cause;  c'esl  donc  plus  haut  qu'il  faut  localiser 
les  lésions,  c'est-à-dire  sur  les  racines.  Si  maintenant  on  compare 
les  schémas  de  sensibilité  de  ce  cas  aux  scliémas  de  Thorburn.  de 
Kocher  ou  de  Seilïer,  on  ne  trouve  pas,  il  est  vrai,  un  territoire  radi- 
culaire  unique  qui  réponde  à  la  bande  d'hypoesthésie;  elle  empiète 
à  la  fois  sur  le  territoire  des  deuxième,  troisième,  quatrième  et 
cinquième  lombaires;  par  conséquent,  plusieurs  racines  sont  prises, 
et  c'est  le  cas  le  plus  ordinaire.  Les  schémas  de  sensibihté  pour  les 
membres  inférieurs  sont  d'ailleurs  assez  approximatifs:  peut-être  faut- 
il  tenir  compte  dans  une  certaine  mesure  des  variations  individuelles; 
d'autre  part,  lorsque  plusieurs  racines  sont  prises,  elles  ne  le  sont 
pas  également,  et  la  topographie  de  l'anesthésie  est  alors  assez  irré- 
gulière. Dans  l'état  actuel  de  nos  connaissances,  ce  qui  doit  toujours 
faire  penser  à  une  localisation  radiculaire,  c'est  l'existence  d'une 
bande  longitudinale  d'altérations  de  la  sensibilité  —  ce  qui  est  vrai 
pour  l'hyperesthésie  l'est  également  pour  l'anesthésie  —  qui  ne  se 
cantonne  pas  exclusivement  dans  la  zone  d'innervation  périphérique 
du  sciatique  ou  qui  ne  prend  que  partiellement  les  territoires  innervés 
par  telle  ou  telle  branche  de  ce  nerf.  Dans  quelques  observations, 
cependant,  la  bande  d'hyperesthésieest  rigoureusement  superposable 
à  une  ou  plusieurs  zones  radiculaires  des  schémas  classi(jues. 

En  résumé,  la  radiculalgie  sciatique  se  distingue  de  la  sciatique 
ordinaire  par  la  moins  grande  fréquence  des  points  de  Valleix,  par  la 
coexistence  assez  fréquente  de  névralgie  du  crural.  A  cette  période, 
comme  à  celle  de  radiculite,  la  ponction  lombaire  est  susceptible 
d'apporter  un  élément  important  de  diagnostic  (Voy.  plus  loin). 

A  la  radiculite  appartiennent  les  aneslhésies  et  les  atrophies  mus- 
culaires :  elles  n'ont  de  valeur  que  par  leur  mode  de  distribution. 

La  topographie  des  anesthésies  ou  hypoesthésies  —  toutes  les 
sensibilités  sont  prises— est,  comme  celle  de  l'hyperesthésie,  à  topo- 
graphie radiculaire;  le  plus  bel  exemple  qu'on  puisse  en  donner  est 
l'observation  de  Camus  et  Sézary  (  fig.  iU7  et  108),  oîi  l'anesthésie  est 
presque  exactement  distribuée  dans  le  domaine  de  la  première  racine 
sacrée  (comparer  avec  les  schémas  de  Kocher,  |).  -KnS  et  "iOT  ;  l'anes- 
thésie y  est  en  quelque  sorte  schématique;  il  suflil  de  comparer  avec 
les  figures  de  Kocher;  mais  la  remarque  qui  a  été  faite  à  propos  de 
l'hyperesthésie  s'applique  à  l'anesthésie,  la  toiiographie  ne  répond 
pas  constamment  à  celle  des  schémas  classiques. 

Dans  une  observation  de  Jeanselme  et  Sézary,  l'anesthésie  est 
presque  exclusivement  cantonnée  dans  le  domaine  du  crural.  Les 
racines  malades  sont  L    et  L". 

Sur  14  observations,  Rousselier  a  constaté  que  la  cinquième 
lombaire  est  prise  11  fois,  la  quatrième  lombaire  et  la  première 
sacrée  10  fois,  la  troisième  lombaire  et  la  deuxième  sacrée  7  fois, 
la  première  lombaire  3  fois,  la  deuxième  lombaire  '2  fois.  La  qua- 
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trième,  la  cinquième  lombaire  et  la  première  sacrée  sont  par  con- 
séquent beaucoup  plus  fréquemment  atteintes  que  les  autres  racines 
lombo-sacrées. 

L'atrophie  musculaire  est  parfois  aussi  typique  que  l'aneslhésie. 
Dans  quelques  cas  elle  reste  strictement  localisée  dans  les  muscles 
innervés  par  le  nerf  sciatique,  mais  il  n'en  est  pas  toujours  ainsi  et 
elle  frappe  en  même  temps  les  muscles  innervés  par  le  crural,  en  par- 
ticulier le  quadriceps  fémoral  (André-Thomas),  ou  [)ar  l'obturateur 
(muscles  adducteurs).  L'atrophie  du  quadriceps  fémoral  accompagne 
ordinairement  la  névralgie  du  crural  (le  nerf  est  douloureux  à  la 
pression)  et  le  réflexe  patellaire  peut  être  diminué  ou  aboli.  Beaucoup 
plus  rarement,  l'atrophie  du  quadriceps  est  plus  prononcée  que  celle 
des  muscles  innervés  par  le  sciatique.  En  somme,  pour  la  motilité 
comme  pour  la  sensibilité,  l'extension  des  symptômes  aux  domaines 
d'autres  nerfs  que  le  sciatique  doit  toujours  faire  penser  à  la  possi- 
bilité d'une  origine  radiculaire,  que  les  racines  soient  prises  entre  le 
ganglion  rachidien  et  la  moelle  ou  entre  le  ganglion  et  le  plexus 
(Voy.  fig.  418  et  419). 

Lorsque  l'atrophie  n'atteint  que  les  muscles  innervés  par  le  scia- 
tique, elle  ne  s'installe  pas  indifféremment  sur  tel  ou  tel  muscle  : 
chez  tel  malade,  ce  sont  davantage  les  muscles  innervés  par  le  scia- 
tique poplité  interne  ;  chez  tel  autre,  les  muscles  innervés  par  le 
sciatique  poplité  externe.  Dans  un  groupe  musculaire  innervé  par 
une  même  subdivision  du  sciatique,  certains  muscles  sont  pris  avec 
une  prédominance  marquée  ou  même  exclusivement.  Dans  un  cas  de 
radiculite  sensitivo-motrice  du  membre  inférieur  du  service  de  l'un 
de  nous  et  publié  par  Camus  et  Sézary  (fig.  407  et  408),  il  existait 
une  paralysie  avec  atrophie  limitée  aux  muscles  jambier  antérieur 
et  extenseur  propre  du  gros  orteil.  Le  premier  orteil  était  tombani,  il 
ne  pouvait  être  relevé  et  touchait  le  sol  avant  le  reste  de  l'avanl-pied. 

L'anesthésie  précède  généralement  l'atrophie  musculaire,  et  si  on 
veut  bien  se  rappeler  que  ce  sont  les  douleurs  et  Thyperesthésie  ({ul 
ouvrent  la  scène,  on  peut  affirmer  que  les  racines  postérieures  sont 
généralement  prises  avant  les  antérieures. 

11  n'existe  pas  toujours  une  corrélation  absolue  entre  la  répartition 
de  l'atrophie  musculaire  et  les  troubles  sensitifs,  ce  qui  prouve  que 
pour  chaque  paire  rachidienne  l'intensité  des  lésions  est  variable  pour 
les  racines  antérieures  et  postérieures. 

Généralement  ce  sont  les  troubles  sensitifs  qui  prédominent;  il 
existe  néanmoins  quelques  observations  dans  lesquelles  les  troubles 
moteurs  étaient  pi  us  accentués  (Raymond,  Ardin-Delteil  et  Du  molard). 

Les  modifications  des  réflexes  sont  plusieurs  fois  mentionnées.  Ils 
peuvent  être  exaltés  au  début;  à  une  période  plus  avancée,  ils  sont 
diminués  ou  même  abolis.  C'est  le  réflexe  achilléen  qui  est  le  plus 
souvent  altéré  ou  aboli;  mais  l'abolition  du  réflexe  patellaire  au  cours 
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d'une  sciatique  a  presque  une  plus  grande  valeur  diagnostique, 
puisqu'il  indique  qu'il  se  passe  aussi  quelque  chose  d'anormal  dans 
le  domaine  du  crural.  El  môme  dans  certaines  radiculites  le  réflexe 
patellaire  peut  être  aboli  alors  que  le  réflexe  acliilléen  est  noimal. 

Ces  variations  sont  dues  à  la  prédominance  des  lésions  sur  les 
racines  lombaires  ou  sur  les  racines  sacrées. 

Les  troubles  vaso-moteurs  sont  fréquents,  beaucoup  plus  fréquents 
même  que  dans  la  simple  névralgie  sciatique  :  ce  sont  le  refroidisse- 
ment, la  cyanose  des  extrémités,  etc.  La  scoliose  homologue  fait 
fréquemment  partie  du  tableau  symptomatique  de  la  radiculite 
sciatique. 

Tous  les  signes  qui  viennent  d'être  énumérés  appartiennent  aux 
radiculites  et  permettent  d'affirmer  leur  existence,  mais  ils  ne 
prouvent  pas  que  les  racines  sont  malades  entre  le  ganglion  et  la 
moelle. 

Il  est  utile  de  pratiquer  la  ponction  lombaire  et  d'examiner  le 
liquide  céphalo-rachidien.  La  polynucléose  ne  se  rencontre  guère, 
parce  que  les  radiculites  n'évoluent  pas  ordinairement  comme  une 
maladie  aiguë  ;  elles  ont  au  contraire  une  marche  subaiguë  et  chro- 
nique. C'est  pour(|uoi  on  trouve,  dans  la  grande  majorité  des  cas, 
une  lymphocytose  discrète  ou  abondante,  précoce  ou  tardive.  Seuls 
les  résultats  positifs  ont  de  la  valeur  ;  les  résultats  négatifs  n'auto- 
risent pas  à  exclure  la  lésion  radiculaire  entre  la  moelle  et  le  ganglion. 

11  peut  se  faire  que  les  lésions  inllanimatoires  se  localisent  en 
même  temps  ou  de  préférence  sur  les  dernières  racines  sacrées;  la 
symptomalologie  est  alors  la  môme  que  celle  des  affections  de  la 
queue  de  cheval  (Voy.  p.  'l'ii). 

Itadioiilites  cervicales.  —  Kadiciilites  <lii  ineinlire  supé- 
rieur. —  Les  lésions  radiculaires  du  membre  supérieur  ont  généra- 
lement deux  ex[)ressions  clini(|ues  :  la  radiculalgic  et  la  radiculite, 
suivant  (|u'ellessont  simplement  irritatives  ou  siniuilanéiuciil  irrila- 
tivcs  et  destructives. 

Les  radiculalgies  du  membre  supérieur  sont  très  comparables  à 
celles  du  membre  inférieur.  Ce  sont  tiesdouleurs  ordinairement  vives 
quele  malade  compare  à  des  lancées,  à  des  sensalionsdc déchirement 
et  d'écrasement  ;  ou  des  paresthésies,  des  sensations  bizarres  de 
constriction,  d'engourdissement,  etc.  ;  elles  surviennent  souvent  par 
crises  et  s'exaspèrent  généralement  pendant  la  nuit.  Dans  les  inter- 
valles, ces  douleurs  tlisparaissent  rarement  e(  les  malades  gardent 
presque  toujours  un  certain  endidorissement. 

Les  radiculalgies  n'atVectent  pas  un  seul  tronc  nervi-ux,  comme 
dans  les  névrites  du  cubital,  du  médian  et  du  radial;  elles  occupent 
généralement  une  bande  longitudinale  parallèle  à  l'axe  du  membre 
et,  suivant  les  cas,  prédominent  sur  le  bord  externe  ou  sur  le  bord 
interne.    Malgré   cela,  les  nerfs   ilonl  les  origines  radiculaires  sont 
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davantage  irritées  sont  douloureux  à  la  pression,  mais  ce  phénomène 
est  moins  prononcé  que  dans  lesnévrileslocales.  Certains  mouvements 
brusques,  tels  que  l'abaissement  de  l'épaule  ou  l'abduction  forcée, 
produisent  une  exaspération  qui  est  la  conséquence  de  la  traction 
exercée    sur  les  racines  et  de  leur  élongation. 

L'examen  de  la  sensibilité  a  révélé  plusieurs  fois  l'existence  de 
bandes  d'hyperesthésie,  parallèles  à  l'axe  du  membre  et  correspon- 
dant à  un  étage  radiculaire.  Lorsque  l'irritation  porte  sur  les  racines 
inférieures  du  plexus  brachial,  c'est-à-dire  sur  C^'"  et  D',  l'hyper- 
esthésie  occupe  le  bord  interne  du  membre  supérieur  ;  si,  au  contraire, 
elle  siège  sur  C^' ,  c'est  le  bord  externe  qui  est  hyperesthésié  ;  si  ce 
sont  les  racines  intermédiaires,  il  existe  une  bande  longitudinale 
médiane  sur  la  face  antérieure  et  postérieure.  Il  est  rare  qu'une  seule 
racine  soit  malade,  et,  comme  les  lésions  peuvent  atteindre  des  degrés 
d'intensité  et  d'extension  ditTérents  d'une  racine  à  l'autre,  la  bande 
d'hyperesthésie  peut  être  plus  prononcée  ou  s'étendre  davantage  de 
dehors  en  dedans  ou  de  dedans  en  dehors,  et  dans  celte  double  hypol  hèse 
il  n'y  a  pas  une  superposition  parfaite  du  schéma  de  sensibilité  à  celui 
des  topographies  radiculaires.  Ce  qui  reste  caractéristique,  c'est  la 
disposition  en  bandes  longitudinales  empiétant  sur  des  territoires 
innervés  par    des  nerfs  diflérents. 

Lorsque  ce  sont  les  racines  inférieures  qui  sont  en  cause  et 
que  D'  est  altérée,  on  constate  quelquefois  des  signes  d'irritation 
des  fibres  sympathiques;  ce  sont  des  troubles  oculo-pupillaires.  La 
fente  palpébrale  est  plus  largement  ouverte  du  côté  de  la  radiculal- 
gie,  le  globe  oculaire  est  plus  saillant,  et  la  pupille  est  plus  dilatée. 

La  maladie  peut  ne  pas  dépasser  la  phase  d'irritation,  surtout 
lorsque  l'intervention  thérapeutique  l'arrête  à  temps  dans  son  évolu- 
tion. Mais,  malheureusement,  il  n'en  est  pas  toujours  ainsi:  les  fibres 
nerveuses,  d'abord  simplement  irritées,  dégénèrent,  et  la  maladie 
passe  à  une  deuxième  phase  qui  est  celle  de  la  radiculite. 

Il  ne  faudrait  pas  croire  qu'il  y  a  une  opposition  absolue  au  point 
de  vue  symptomatique  entre  la  phase  de  radiculalgie  et  celle  de  radi- 
culite. En  effet,  tandis  que  la  dégénérescence  commence  pour  cer- 
taines fibres  nerveuses,  l'irritation  persiste  pour  beaucoup  d'autres. 
C'est  pourquoi,  à  côté  des  phénomènes  paralytiques,  on  observe  aussi 
des  phénomènes  d'ordre  irrilatif,  qui  sont  ceux  de  la  première  période, 
c'est-à-dire  les  grandes  douleurs,  la  douleur  à  la  traction  et  à  la  pres- 
sion des  troncs  nerveux,  etc. 

Les  trois  grands  symptômes  qui  annoncent  la  dégénérescence  des 
racines  sont  l'anesthésie,  la  paralysie  et  l'atrophie  musculaire. 

On  ne  saurait  répéter  au  sujet  de  l'anesthésie  que  ce  qui  a  été  dit 
au  sujet  des  hyperesthésies,  en  ce  qui  concerne  sa  distribution  : 
même  disposition  en  bandes  longitudinales,  sur  plusieurs  territoires 
nerveux  (fig.  409,  410,   416  et  417).    L'anesthésie  n'est  pas  totale 
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d'emblée  :  il  s'agit  tout  dabord  d'hypoesthésie  pour  tous  les  modes 
de  la  sensibilité.  Les  sensibilités  profondes  peuvent  être  prises  (sen- 
sibilité osseuse,  articulaire,  stéréognostiquei,  et,  comme  l'ont  dé- 
montré Dejerine  et  Chiray,  l'asléréognosie  peut  avoir  une  disposition 


radiculaire  (fig.  411 


Les  anesthésies  varient  donc,  dans  leur  topographie,  suivant  les 
racines  intéressées;  de  môme  il  existe  une  certaine  concordanceentre 


Fig.  iOD  et  110.  —  Syndrome  de  compression  railiculairc  diins  le  membre  supérieur 
droit  chez  une  femme  âgée  de  cinquante  ans.  Troubles  objectifs  de  la  sensibilité 
(tact,  douleur,  température),  limités  au  domaine  de  la  ^'1II'-  racine  cervicale,  de 
la  1"'  et  de  la  II*"  racine  dorsale.  Sensations  de  froid,  d'engourdissement,  sur- 
tout dans  la  zone  cubitale  de  lavant-bras  et  de  la  main.  Klargissement  des 
cercles  de  Weber  sur  les  faces  palmaire  et  dorsale  du  petit  doigl,  de  l'annulaire, 
de  la  moitié  interne  de  la  paume  de  la  main.  Perte  des  sensibilités  profondes 
(vibrations  du  diapason,  attiluiles  segmentaires,  perception  stcrcojçnostique)  dans 
les  régions  correspondantes  (N'oy.  fig.  ill  et  412).  Douleurs  à  la  pression  des 
racines  du  plexus  et  des  nerfs  du  bras.  Diminution  de  la  force  musculaire  dans 
le  groupe  des  muscles  fléchisseurs,  surlout  tles  trois  derniers  doigts  :  intégrité 
des  extenseurs.  Amélioration  par  le  traitement  mercuriel.  (Di;ji;rim;  et  Chirav, 
Revue  neuroloijiquc,  1904,  p.  Ô0'2.) 

elles  d'une  pari,  la  paralysie  et  l'atrophie  musculaire  d'autre  pari,  c'est- 
à-dire  que  si  l'alrophie  trappe  les  muscles  innervés  par  telle  racine 
antérieure,  les  troubles  sensitifs  se  localisent  dans  les  territoires  cuta- 
nés innervés  par  la  racine  postérieure  correspondante.  Dans  quelques 
cas,  toutes  les  racines  du  plexus  brachial  sont  malados  et  il  existe  une 
atrophie  dilVuse  de  tous  les  muscles  du  membre  supérieur.  Dans  ce 
type  radiculaire  total,  les  troubles  de  la  sensibilité  cutanée  sont  dis- 
posés de  la  faijon  suivante  :  »  l'aneslhésie  occupe  toute  la  main  et  lout 
lavant-bras  et  s'étend  le  plus  souvent  à  un  ou  deux  travers  de  doigt 
au-dessus  du  coude.  Au  bras,  elle  occupe  la  région  externe  et  posté- 
rieure jusqu'au  V  deltoidien  »  (Ivlumpke).  La  peau  de  la  face  interne 
du  bras  conserve  sa  sensibilité  normale;  cette  intégrité  tient  à  ce  que 
cette  zone  reçoit  ses  nerfs  des  deuxième  et  troisième  racines  dorsales; 
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il  en  est  de  même  de  l'épaule  qui  reçoit  ses  nerfs  de  la  quatrième 
racine  cervicale.  En  somme,  ces  anesthésies  radiculaires  se  com- 
portent souvent  comme  celles  du  tabès  (Voy.  fig.  413,  414  et  415). 
La  ressemblance  est  encore  plus  frappante  quand  il  existe  simulta- 
nément de  l'incoordination. 

Dans  les  radiculites  du  membre  supérieur,  contrairement  à  ce  que 
l'on  voit  ordinairement  dans  les  paralysies  radiculaires  traumatiques 


Fig.  411  et  412.  —  A  gauche,  disposition  des  troubles  objectifs  de  la  sensibilité 
superficielle  chez  la  malade  représentée  dans  les  figures  409  et  410.  A  droite,  dis- 
position des  troubles  de  la  sensibilité  au  diapason.  La  vibration  n'est  pas  perçue 
sur  les  phalanges  et  les  métacarpiens  des  trois  derniers  doigts,  l'os  pyramidal, 
l'os  crochu,  le  semi-lunaire,  l'extrémité  inférieure  du  cubitus  ;  la  distribution 
des  troubles  de  la  sensibilité  cutanée  et  osseuse  est  donc  nettement  radiculaire. 


du  plexus  brachial,  les  troubles  moteurs  et  sensitifs  ne  se  limitent 
pas  strictement  aux  territoires  cutanés  et  aux  muscles  dont  les  nerfs 
viennent  des  quatre  dernières  racines  cervicales  et  de  la  première 
racine  dorsale. 

Lorsque  la  quatrième  racine  cervicale  est  simultanément  prise, 
la  peau  de  larégionscapulaire  est  anesthésiée  ;  si  la  lésion  déborde 
par  en  bas  sur  la  deuxième  et  la  troisième  racines  dorsales,  le  bord 
interne  du  bras  est  également  anesthésié. 

Tandis  que  dans  les  paralysies  traumatiques  les  troubles  moteurs 
sont  souvent  plus  prononcés  que  les  troubles  sensitifs  et  plus  du- 
rables (1),  c'est  généralement  le  contraire  qu'on  a  l'occasion  de  voir 

(1)  Voici  comment  Duval  et  Guillain  expliquent  le  fait  :  «  Dans  l'abaissement  ou 
l'hyperélévation  de  l'épaule,  mouvements  qui  produisent  les  paralysies  radi- 
culaires, le  gantrlion  tend  à  faire  hernie  hors  de  sa  gaine  durale,  témoignage 
certain  de  la  distension  radiculaire  postérieure.  Le  tronc  d'union  des  racines  peut 
s'aplatir  sur  les  apophyses  transverses,  fait  qui  explique  et  la  douleur  et  les  troubles 
de  la  sensibilité.  Prolonge-t-on  la  traction,  les  racines  antérieures  se  rompent  avant 
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clans  les  paralysies  spontanées  où  les  troubles  sensilifs  l'emportent 
en  général  par  leur  précocité  et  leur  intensité  sur  les  troubles 
moteurs. 

Enfin  les  troubles  oculo-pupillaires  font  encore  partie  du  tableau 
symptomatique  des  paralysies   radiculaires  du  membre  supérieur; 


Kig.  il3,  414  et  415.  —  Troubles  radiculaires  de  la  sensibilité  des  membres  supé- 
rieurs dans  un  cas  de  tabès  cervical  avec  ataxie  unilatérale.  A  gauche,  anesthésie 
complète  (tact,  douleur,  température)  des  territoires  radiculaires  de  la  main,  de 
l'avant-bras  et  du  bras,  sauf  le  bord  interne;  anestliésie  vibratoire  au  diapason 
des  os  de  ce  membre  (doi^'ts,  radius,  cubitus,  partie  inférieure  de  l'humérus). 
Atonie  très  marquée.  A  droite,  bande  d'anesthésie  moins  complète  dans  le 
domaine  de  C  à  Di.  Vibrations  du  diapason  moins  bien  perçues  au  cubitus 
qu'au  radius.  Réflexe  radial  aboli,  tricipilal  très  alTaibli,  pas  d'ataxie.  Thorax  :  à 
gauche,  hypoesthésie  de  D^  à  D" .  Conservation  relative  du  territoire  axillaire 
{D2D3).  A  droite,  hypoesthésie  très  légère  de  D'  h  D'\  Cette  figure  nionlre  que 
la  topographie  des  anesthésics  dans  le  labcsestla  même  que  dans  les  radiculilcs. 
(P.  C.vMUs  et  A.  SiîzARY,  Revue  neurologique,   1906,  p.  1174.) 

nous  aurons  l'occasion  d'y  revenir  en  étudiant  les  paralysies  ra«licu- 
laires  inférieures. 

Les  paralysies  radiculaires  supérieures  du  plexus  brachial  donnent 
lieu  à  une  paralysie  avec  atrophie  du  groupe  musculaire  Duchenne- 
Erb,  c'est-à-dire  du  biceps,  du  brachial  antérieur,  du  long  supinaleur 

les  postérieures,  elles  se  ro//i/)eu<  seules  souvent.  Aussi  comprend-on  que  dans  un 
traumatisme  de  l'épaule  il  puisse  y  avoir  une  lésion  des  racines  antérieures  qui 
amène  la  rupture  de  leurs  cylindraxes  ou  du  moins  leiu"  attrilion,  d'où  une 
paralysie  molrice,  et  que  dans  les  racines  postérieures  il  y  ail  seulement  une 
inhibition  passagère  par  le  traumatisme,  inhibition  par  commotion  radiculaire 
durant  peu  de  temps,  puisque  les  troubles  sensitils  ne  persistent  pas.  » 
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et  du  delloïde  innervés  par  la  cinquième  et  la  sixième  racines  cervi- 
cales. L'atrophie  existe  également,  mais  à  un  degré  moins  prononcé, 
dans  le  grand  dorsal,  le  grand  rond,  le  sous-épineux,  le  grand  pecto- 
ral, le  grand  dentelé,  le  court  supinateur. 

L'anesthésie  s'observe  sur  le  côté  externedu  bras  et  deTavant-bras, 
empiétant  en  avant  et  en  arrière  sur  les  faces  antérieure  et  postérieure 
correspondantes,  et  dans  certains  cas  on  peut  observer  une  bande 
hypoesthésique  médiane,  région  innervée  par  la  sixième  et  la  sep- 
tième cervicales  (Dejerine). 

Dans  les  paralysies  radiculaires  inférieures  (septième,  huitième 
cervicale,  première  dorsale),  la  paralysieet  l'atrophie  se  localisent  dans 
les  petits  muscles  de  la  main(éminencesthénar  et  hypothénar,  lombri- 
caux  et  inlerosseux),  dans  les  muscles  de  l'avant-bras  (groupe  interne) 
et  plus  spécialement  dans  le  groupe  cubital.  Les  autres  muscles,  tels 
que  le  grand  palmaire  et  le  grand  rond,  sont  innervés  partiellement 
par  la  sixième  et  la  septième  racines  ;  il  en  est  de  même  pour  les  exten- 
seurs, d'où  leur  moindre  participation.  Lanesthésie  occupe  la  face 
interne  de  la  main  et  de  l'avant-bras,  jusqu'à  2  ou  3  centimètres 
au-dessus  du  coude. 

Nous  ne  pouvons  entrer  dans  les  détails  et  les"  conséquences  de  la 
paralysie  et  de  latrophie,  qui  ne  rentrent  pas  dans  le  cadre  de  cet 
article. 

Enrin,danslesradiculitesinférieuresduplexusbrachialilesthabituel 
d'observer  des  signes  oculo-pupillaires  (Klumpke),qui  sont  la  diminu- 
tion delà  fentepalpébrale,  l'enfoncement  du  globe  de  l'œil  etlemyosis. 

Les  radiculites  cervicales  peuvent  tout  aussi  bien  atîecter  les  racines 
du  plexus  cervical  que  les  racines  du  plexus  brachial;  ou  même 
atteindre  simultanément  les  unes  et  les  autres.  Lorsque  les  quatre 
premières  racines  cervicales  sont  prises,  les  douleurs,  l'anesthésie, 
siègent  sur  la  partie  postérieure  du  crâne,  à  la  nuque,  au  cou  et  aux 
épaules  (fîg.  416  et  417).  Les  troubles  sensitifs  sont  localisés  dans 
la  même  région.  Lorsque  les  racines  antérieures  sont  simultanément 
prises,  il  existe  une  paralysie  d'intensité  variable  des  muscles  de  la 
tête  et  du  cou. 

Radiculites  dorsales.  —  Nous  serons  brefs  au  sujet  des  radiculites 
du  tronc  ;  elles  donnentgénéralement  lieu  à  des  douleurs  intercostales 
et  à  des  zones  d'anesthésie  ou  d'hyperesthésie  dans  les  territoires 
radiculaires  correspondants.  Chipaulta  publié  plusieurs  observations 
de  douleurs  radiculaires  pour  lesquelles  il  est  intervenu  chirurgicale- 
ment,  et  il  a  trouvé  des  lésions  méningées,  des  foyers  d'arachnoïdite 
scléreuse. 

Radiculites  disséminées.  —  Les  radiculites  disséminées,  c'est-à-dire 
celles  qui  alïectent  à  la  fois  les  racines  cervicales,  dorsales  et  lombp- 
sacrées,  sont  très  rares.  Dejerine  et  Egger  (1904)  en  ont  publié  un 
exemple  des   plus  démonstratif  (fig.  418  et  419).   La  sensibilité  au 
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tact,  à  la  douleur  et  à  la  température  élait  très  altérée  aux  pieds, 
aux  jambes,  à  la  face  postéro-interne  des  cuisses  el  des  fesses,  mais 
avec  des  difrérences  de  degré  correspondant  à  des  bandes  longitudi- 
nales. Il  en  était  de  môme  aux  membres  supérieurs  où  la  sensibilité 


Fig.  'il6  el  il".  —  Névrite  radiculaire  cervico-dorsale  à  forme  scnsitive,  d'origine 
vra  semblablemcnt  syphilitique,  chez  une  femme  de  trente  ans.  Zone  d'anesthésie 
complète  (tact,  douleur,  température)  comprenant  le  côté  droit  du  crâne  derrière 
la  ligne  biauriculaire,  puis  la  nuque  jusqu'au.x  vertèbres,  l'ourlet  et  le  lobule  de 
l'oreille,  l'angle  de  la  mâchoire,  ets'étendant  sur  le  côté  du  cou  vers  le  menton  et 
presque  jusqu'à  la  ligne  médiane.  Cette  zone  se  prolonge  sur  le  moignon  de  l'épaule 
et  occupe  au  bras  et  à  l'avant-bras  le  côté  externe  et  toute  la  l'ace  postérieure 
moins  le  quart  interne.  A  la  main,  elle  occupe  toute  la  face  postérieure  et  la  face 
anli'i'ieure  des  phalanges  des  cinq  doigts.  Le  reste  du  membre  supérieur  est 
hyp'>eslhésiquc  ;  cette  hypoesthésie  s'étend  à  l'aisselle,  au  sein,  et  en  arrière  elle 
des  cnti  jusqu'à  l'angle  inférieur  de  l'omoplate.  L'aneslhésie  occupe  sur  la  tète 
les  territoires  des  II'=  et  III''  parois  cervicales  auxquelles  s'ajoute  la  H'*"  au  cou. 
Sur  la  face  antérieure  du  thorax  et  du  membre  supérieur,  elle  comprend  la 
IV'^  racine  cervicale,  l'épaule,  la  V"  racine  au  bras.  Sur  la  face  postérieure  du 
thora-x  et  du  membie  supérieur,  la  zone  d'anesthésie  comprend  le  territoire  des 
IV'',  Ve,  VI«,  VU",  VHP  racines  cervicales.  La  zone  d'hypoesthésie  comprend  sur  la 
face  antérieure,  au  bras  :  le  territoire  des  VI*",  VII'',  VIII''  racines  cervicales  et 
I'''  dorsale  ;  au  thorax,  le  territoire  des  racines  dorsales  jusqu'à  la  A'II<=.  Elle  com- 
prend sur  la  face  postérieure  :  au  bras,  le  territoire  de  la  !'"«  et  de  la  11"=  racines 
dorsales;  au  thorax,  le  territoire  des  six  premières  racines  dorsales.  Elargisse- 
ment des  cercles  de  Weber  dans  la  zone  hypoesthésique.  Diminution  de  la  per- 
cei  tion  stcréognostique,  du  sens  des  attitudes.  Légers  troubles  vaso-moteurs 
dau-  la  main  droite.  Force  musculaire  légèrement  diminuée  dans  le  membre  supé- 
rieur droit.  Pas  d'atrophie  musculaire.  .Vbolition  de  tous  les  réflexes  tendineux 
dans  le  membre  supérieur  droit.  Cette  malade  présentait  très  nettement  le  signe 
de  I  éternuement.  (J.  Dejerine,  Leexharut  et  Noreri»,  Revue  neuroloqique,  1905, 
p.  '.'.!.) 

élail  plusaltéréesur  la  face  interne  des  bras  et  des  avant-bras  que  sur 
la  face  externe.  On  constatait  également  sur  le  tronc,  à  droite,  une 
bande  d'anesthésie  radiculaire,  dans  le  territoire  des  premières 
racines  dorsales,  et  une  ceinture  d'anesthésie  radiculaire  dans  le 
domaine  de  la  douzième  dorsale  el  de  la  première  lombaire. 

Aux  membres  inférieurs,  la  paralysie  et  l'atrophie  musculaire  étaient 
distribuées  dans  tous  les  muscles  du  pied  et  de  la  jambe,  dans  les 
muscles  de  la  région  postérieure  de  la  cuisse,  tandis  que  les  muscles 
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de  la  région  antérieure  (quadriceps  fémoral,  couturier)  étaient  relative- 
ment beaucoup  mieux  conservés.  Aux  membressupérieurs,  c'était  sur- 
tout les  extenseurs  de  la  main  et  des  doigts,  le  long  supinateur  et  le 
triceps  qui  étaient  paralysés  et  atrophiés.  Il  n'y  avait  pas  d'incoordi- 
nation. Il  existait  encore  chez  cette  malade  des  douleurs  fulgurantes, 
des  troubles  sphinctériens,  l'abolition  des  réflexes  patellaires  et  achil- 
léens,  le  signe  de  Romberg  et  le  dérobement  des  jambes,  une  lympho- 


Fig.  418  et  419.  —  Troubles  de  la  sensibilité  dans  un  cas  de  névrite  radiculaire 
sensitivo-motrice  généralisée  à  marche  chronique.  (DEJERiNEetEGGER,/?ei'«e  neu- 
rologique, 1904,  p.  524.)  (Pour  les  détails  de  l'observation,  voy.  le  texte,  page  814.) 


cytose  d'intensité  moyenne.  La  sensibilité  profonde  était  à  peine 
touchée.  Les  symptômes  rappelaient  ceux  du  tabès,  mais  le  diagnostic 
dut  être  éliminé  à  cause  de  l'évolution  de  la  maladie  —  les  troubles 
raoteursayant  précédédedeuxans  les  troubles  sensitifs;  — del'absence 
du  signe  d'Argyll-Robertson,  de  l'intégrité  de  la  sensibilité  profonde 
et  de  la  douleur  à  la  pression  des  troncs  nerveux.  La  maladie  avait 
mis  plusieurs  années  à  évoluer. 

Si  la  symplomatologie  des  radiculites  commence  à  être  bien  connue, 
par  contre  nous  n'avons  encore  que  peu  de  renseignements  sur  la 
nature  et  sur  la  localisation  des  lésions.  L'autopsie  la  plus  démons- 
trative à  cet  égard  a  été  publiée  par  nous  en  1896.  La  malade, 
âgée  de  quarante-six  ans,  avait  eu  la  syphilis  à  vingt-sept  ans 
«tune  attaque  de  rhumatisme  articulaire  aigu  à  quarante-deux  ans. 
La  paralysie  radiculaire  remontait  déjà  à  un  an  et  avait  débuté  par  de 


SYNDROMES  RADICULAIRES  PURS.  34-817 

violentes  douleurs  clans  le  membre  supérieur  du  côté  gauche  ;  les 
douleurs,  que  la  malade  comparait  à  des  sensations  de  déchirement, 
d'écrasement,  étaient  continues  avec  exacerbations  nocturnes.  Trois 
semaines  après  leur  apparition,  le  bras  commença  à  s'affaiblir  et,  la 
faiblesse  augmentant,  la  malade  entra  à  l'hôpital  ;  on  constatait  à 
gauche  une  paralysie  avec  atrophie  très  accusée  deséminences  thénar 
et  hypothénar,  des  muscles  interosseux,  ainsi  qu'un  afl'aihHssement 
très  marqué  des  fléchisseurs  des  doigts,  c'est-à-dire  une  paralysie 
radiculaire  inférieure  du  plexus  brachial.  La  distribution  des  troubles 
sensitifs  cutanés  occupait  la  face  interne  de  la  main,  de  lavant-bras 
et  de  la  partie  inférieure  du  bras.  Al  autopsie  nous  avons  trouvé  une 
plaque  de  méningite  gommcuse  située  à  la  face  interne  de  la  dure- 
mère  au  niveau  de  la  huitième  paire  cervicale,  englobant  les  racines 
antérieure  et  postérieure  de  cette  paire  rachidienne,  adhérant  par- 
tiellement ù  la  racine  postérieure  de  la  première  dorsale  et  compri- 
mant la  racine  antérieure  de  cette  même  paire  qui  était  très  atrophiée. 
Dans  la  moelle,  les  cordons  postérieurs  étaient  dégénérés  dans  les 
zones  radiculaires  de  la  huitième  racine  cervicale  et  de  la  première 
racine  dorsale;  et  la  dégénérescence  pouvait  être  suivie  jusqu'aux 
noyaux  du  cordon  de  Burdach  (fig.  77  à  81). 

11  est  vraisemblable  que  dans  la  plupart  des  cas  c'est  un  processus 
de  même  ordre  qui  intervient  pour  produire  l'irritation  des  racines  et 
la  destruction  de  leurs  fibres  ;  la  lymphocytose  qui  est  mentionnée 
dans  plusieursobservations  vient  encore  à  l'appui  de  cette  manière  de 
voir. 

La  méningite  localisée  peut  donc  être  considérée  comme  la  cause 
principale  des  radiculites  ;  l'autopsie  précédente,  la  fréquence  de  la 
lymphocytose  du  liquide  céphalo-rachidien,  les  améliorations  ou  les 
guérisons  obtenues  par  l'emploi  du  traitement  spécifique  permettent 
d'incriminer  le  plus  souvent  la  syphilis.  En  étudiant  les  localisations 
spinales  de  cette  alfection,  nous  avons  insisté  sur  l'association  fré- 
quente des  méningites  radiculaires  et  des  méningo-myélites,  et  nous 
avons  vu  que  la  méningo-radiculite  n'était  souvent  que  le  premier 
stade  de  la  méningo-myéhte  syphihiique  ;  elle  peut  égalcmenl  —  et 
l'histoire  des  radiculites  le  prouve  —  n'être  aussi  que  la  seule  et 
unique  manifestation  de  la  syphilis  méningée. 

Si  la  syphilis  est  la  cause  la  plus  fréquente  de  l'allection  que  nous 
venons  de  décrire,  il  ne  faudrait  pas  en  conclure  que  toutes  les  radi- 
culites qui  ne  sont  ni  d'origine  traumatiiiue,  ni  d'origine  néoplasique, 
ni  d'origine  mécanique  par  compression,  il  n'en  laudrail  pas  conclure, 
disons-nous,  que  les  radiculites  spontanées  soient  toujours  syphili- 
tiques et  qu'aucune  autre  infection  ne  puisse  en  être  la  cause.  11  y  a 
peut-être  à  faire  jouer  un  certain  rôle  à  la  tuberculose  qui,  dans  ses 
localisations  vertébrales  et  méningées,  affecte  souvent  les  racines 
avant  d'endommager  la  moelle;  peut-être  se  fixe-t-elle  exclusivement 
Traité  de  siédeci.mj.  .\XXIV.   —  52 
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dans  certains  cas  sur  les  racines  sans  retentir  ultérieurement  sur  la 
moelle.  Il  est  vraisemblable  que  la  plupart  des  radiculites  ne  sont 
qu'une  complication  ou  un  épisode  dos  méningites  généralisées  ou 
partielles  et,  comme  telles,  elles  appartiennent  davantage  à  la  patho- 
logie des  méninges  qu'à  celle  de  la  moelle.  Dans  un  cas  de  radiculite 
lombo-sacrée  ob-servée  tout  récemment  par  l'un  de  nous  avec  Tinel, 
la  ponction  lombaire  révéla  la  présence  de  lymphocytes  et  de  diplo- 
coques  en  assez  grand  nombre. 

Le  diagnostic  des  radiculites  est  généralement  facile;  elles  se  dis- 
tinguent aisément  des  névrites,  des  aHections  cérébrales,  de  l'hystérie, 
par  la  répartition  si  spéciale  des  troubles  de  la  motilité  et  de  la  sen- 
sibilité; au  contraire,  il  est  plus  délicat  de  ne  pas  les  confondre  avec 
les  affections  médullaires  qui,  parleur  systématisation,  donnent  lieu  à 
de  l'atrophie  musculaire  (poliomyélites  antérieures,  sclérose  latérale 
amyotrophique)  et  davantage  encore  avec  celles  qui  se  traduisent 
cliniquement  à  la  fois  par  de  l'atrophie  musculaire  et  des  troubles  de 
la  sensibilité.  Dans  les  alïections  médullaires,  comme  dans  les  affec- 
lionsradiculaires,  la  topographie  des  troubles  moteurs  et  sensitifs  est 
en  effet  la  même  ;  mais  la  dissociation  de  la  sensibilité,  les  contractions 
fibrillaires,  l'évolution  plus  len  le  appartiennent  surtout  aux  premières, 
les  grandes  douleurs  aux  radiculites.  Les  douleurs  réveillées  par  la 
toux  et  l'éternuement  indiquent  une  radiculite.  La  lymphocytose  est 
surtout  en  faveur  d'une  afi'ection  radiculaire.  Le  syndrome  radicu- 
laire  une  fois  reconnu,  il  faut  scruter  avec  soin  les  antécédents,  de 
manière  à  éliminer  sûrement  les  paralysies  Iraumatiques,  la  paraly.sie 
obstétricale;  il  faut  toujours  rechercher  la  syphilis,  la  tuberculose 
et  le  cancer.  Le  Iraumatisme  lui-même  peut  très  bien  ne  pas  avoir 
eu  de  retentissement  immédiat  sur  les  racines,  mais  le  processus  de 
sclérose  cicatricielle  peut  à  longue  échéance  irriter  les  racines 
(Chipault). 

La  sciatique  d'origine  radiculaire  est  facile  à  reconnaître  d'après 
les  signes  énumérés  précédemment.  Ce  diagnostic  est  d'autant  plus 
important  que,  cette  sciatique  étant  le  plus  souvent  d'origine  syphi- 
litique, le  traitement  spécifique  fait  à  temps,  c'est-à-dire  au  début, 
donne  des  résultats  remarquables  et  des  guérisonè  complètes  ainsi 
(jue  nous  avons  pu  le  constater  plus  d'une  fois. 

Dans  le  cas  de  radiculile  plus  ou  moins  généralisée,  la  confusion 
avec  le  tabès  est  presque  toujours  évitable,  à  cause  de  la  générali- 
sation des  symptômes,  du  signe  d'Argyll,  du  signe  de  Romberg,  des 
troubles  sphinclériens,  etc.  Ce  n'est  que  dans  les  cas  où  un  très 
grand  nombre  de  racines  sont  prises  qu'il  pourrait  y  avoir  quelque 
difficulté.  Dans  une  observation  de  Dejerine  et  Egger  (fig.  418  et  419), 
le  malade  présentait  des  douleurs  fulgurantes,  des  troubles  sphinc- 
lériens, l'abolition  des  réflexes  rotuUens  et  achilléens,  des  troubles 
radiculairos  de  la  sensibilité,  le  signe  de  Romberg  et  de  la  lympho- 
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cytose  céphalo-rachidienne;  ce  qui  dillérenciail  l'afreclion  du  tabès, 
c'était  l'évohilion  de  la  maladie,  le  fait  que  les  premières  manifesta- 
tions pathologiques  avaient  été  d'ordre  moteur,  que  les  troubles  sen- 
sitifs  n'étaient  apparus  que  deux  ans  après,  enfin  l'absence  du  signe 
d'Argyll-Robertson  et  la  douleur  des  troncs  nerveux  à  la  pression. 

Le  proivjslic  des  radiculites  est  en  général  sérieux.  Livrées  à 
elles-mêmes,  elles  ont  peu  de  tendance  à  la  guérison  spontanée  : 
elles  sont  le  point  de  départ  de  processus  scléreux  qui  ne  sont  guère 
favorables  à  la  restauration  des  éléments  nerveux.  L'avenir  est  beau- 
coup moins  sombre  lorsque  la  syphilis  est  en  cause  et  qu'un  traite- 
ment spécifique  énergique  est  institué  avant  que  les  lésions  n'aient 
laissé  des  cicatrices  indélébiles. 

Pour  la  sciatiquc  radiculaire  syphilitique  comme  pour  d'aulres 
radiculites  relevant  de  la  même  cause,  nous  avons  plusieurs  fois 
obtenu  des  guérisons.  Mais,  nous  le  répétons,  pour  arriver  à  ce 
résultai  il  faut  que  l'alTeclion  soit  prise  à  temps,  avani  que  les  élé- 
ments nerveux  aient  élé  détruits  par  la  sclérose. 

En  dehors  des  cas  où  la  syphilis  est  en  cause,  —  et  dans  le  cas 
d'incertitude,  il  faut  toujours  se  comporter  comme  si  son  existence 
était  démontrée, —  on  ne  peut  avoir  recours  qu'au  traitement  palliatif. 
En  raison  de  sa  gravité,  l'intervention  chirurgicale  ne  devra  être 
tentée  qu'en  dernier  ressort  et  après  avoir  tout  essayé,  et  nous  ne 
lui  voyons  guère  d'application  dans  les  radiculites  spontanées.  Elle 
peut  être,  par  contre,  indiquée  dans  les  cas  où  l'afîection  relève  d'un 
traumatisme  ou  d'une  compression. 

ACRO  PARES  THÉSIE. 

Décrite  d'abord  par  Putnam  (1882),  puis  dénommée  acropares- 
thésie  par  Srhultze,  celte  affection  est  caractérisée  i)ar  des  sensations 
désagréables  d'engourdissement,  de  fourmillements  localisés  dans 
les  extrémités  digitales  et  s'étendant  plus  rarement  aux  membres 
inférieurs,  à  la  langue  et  aux  lèvres. 

Elle  est  beaucoup  plus  fré(iuenle  chez  la  femme  que  chez  l'homme. 

La  maladie  procède  ordinairement  par  crises  périodiques  revenant 
tous  les  jours  à  la  même  heure,  une  ou  plusieurs  fois  par  jour.  Ces 
crises  s'observent  beaucoup  plus  fréquemment  la  nuit,  entre  minuit 
et.i  heures  du  matin;  dans  le  jour,  elles  sont  quelquefois  provoquées 
par  les  travaux  professionnels,  mais  elles  peuvent  aussi  se  manifes- 
ter spontanément,  sans  cause  apparente. 

Les  douleurs  sont  parfois  extrêmement  vives,  les  malades  les  com- 
parent à  une  sensation  de  brisure,  à  des  brûlures,  des  élancements; 
les  paresthésies  sont  très  variables,  les  doigts  font  lelfet  d'être  très 
augmentés  de  volume  et  d'une  lourdeur  à  ne  pouvoir  les  soulever. 

Les  troubles  vaso-moteurs  sont  peu  accusés  :   quehiues  auteurs 
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signalent  seulement,  au  moment  des  crises,  une  certaine  blancheur 
des  légumenls  et  du  refroidissement  des  exlrémités  avec  ou  sans 
sueur.  Chez  une  malade  du  service  de  l'un  de  nous,  observée  au 
moment  d'une  crise,  Trombert  fut  frappé  de  voiries  doigts  prendre  à 
leur  extrémité  une  teinte  légèrement  plombée,  rappelant  un  peu 
l'aspect  sclérodermique  ;  or,  la  malade  n'y  avait  jamais  fait  attention 
auparavant.  Il  est  donc  très  vraisemblable  que  les  troubles  vaso- 
moteurs  sont  plus  fréquents  qu'on  ne  le  croit. 

Pick  (de  Prague)  a  le  premier  attiré  l'attention  sur  la  topographie 
des  douleurs  qu'il  dit  être  l'expression  d'une  distribution  radicu- 
laire.  La  malade  de  Pick  éprouvait  des  engourdissements  et  des  four- 
millements au  bout  des  doigts  et  des  picotements  entre  les  deux 
épaules,  sur  la  partie  interne  des  deux  bras  jusqu'aux  deux  derniers 
doigts;  «  aux  annulaires,  les  bords  cubitaux  sont  particulièrement 
atteints  et  la  malade  affirme  que  la  sensibilité  dans  les  parties  éprou- 
vées est  émoussée  durant  la  crise  ». 

Chez  quatre  malades,  Dejerine  et  Egger  retrouvèrent  deux  fois  des 
troubles  de  la  sensibilité  subjective  à  topographie  radiculaire, 
comme  chez  la  malade  de  Pick;  l'examen  de  la  sensibilité  objective 
révéla  en  outre  l'existence  de  zones  permanentes  d'hypoeslhésie  à 
topographie  radiculaire.  Dans  le  service  de  l'un  de  nous,  Trombert 
reprend  à  son  tour  cette  étude,  et  aux  quatre  observations  de  Dejerine 
et  Egger  il  ajoute  quatre  observations  d'Egger  et  quatre  observations 
personnelles,  qui  sont  toutes  confirmatiyes.  Les  troubles  de  la  sensi- 
bilité ne  vont  pas  jusqu'à  l'anesthésie  complète;  c'est  plutôt  de 
l'hypoesthésie  pour  tous  les  modes  de  la  sensibilité  cutanée.  La  sen- 
sibilité profonde  est  presque  toujours  épargnée. 

L'hypoesthésie  est  disposée  sur  le  membre  supérieur  en  bandes 
longitudinales,  soit  sur  le  côté  radial,  soit  sur  le  côté  cubital,  plus 
rarement  sur  la  ligne  médiane.  Elle  est  unilatérale  ou  bilatérale, 
mais  pas  forcément  symétrique  :  elle  occupera  par  exemple  le  bord 
interne  du  bras  d'un  côté  et  le  bord  externe  de  l'autre.  Elle  s'étend 
chez  quelques  malades  sur  le  thorax,  et  présente  encore  à  ce  niveau 
une  topographie  radiculaire.  Lorsque  l'hypoesthésie  occupe  tout  le 
membre,  il  existe  des  différences  d'intensité  entre  les  diverses  zones 
radiculaires. 

En  somme,  dans  presque  tous  les  cas  les  troubles  de  la  sensibilité 
sont  répartis  dans  les  territoires  des  sixième,  septième,  huitième 
racines  cervicales  et  de  la  première  racine  dorsale. 

La  pathogénie  de  l'acroparesthésie  est  encore  assez  obscure  et  les 
avis  sont  très  partagés  à  ce  sujet.  On  a  mis  en  cause  les  altérations 
des  vaisseaux,  les  spasmes  vasculaires,  l'hyperéraie  des  troncs 
nerveux  ou  de  la  moelle  ;  les  uns  en  font  une  névrose,  les  autres 
un  accident  du  paludisme,  etc.  S'appuyant  sur  la  disposition  si  par- 
ticulière des  modifications  de  la  sensibihté,  Pick  tend  à  placer  dans 
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la  moelle  épinière,  et  principalement  dans  la  moitié  inférieure  de  la 
région  cervicale,  la  cause  de  l'acroparesthésie. 

La  participation  des  racines  au  processus  analomo-pathologique 
qui  produit  cetle  aiïection  ressort  nettement  des  observations  de 
Fick,  de  Dejerine  et  Egger,  de  Trombert;  mais  en  quel  endroit  de 
leur  trajet  les  racines  soufTrent-elles  :  est-ce  entre  le  ganglion  et  la 
moelle,  ou  bien  au  niveau  de  leur  terminaison  dans  la  moelle?  Seules 
les  autopsies  permettraient  de  répondre  à  celte  queslion.  En  tout 
cas,  il  ne  faut  pas  oublier  que  dans  l'acroparesthésie  il  y  a  surtout 
irritation  des  fdets  radiculaires,  et  qu'il  existe  des  exemples  indiscu- 
tables de  guérison. 

SYNDROME     RADICULO-GANGLIOXXAIRE.   —    ZONA. 

L'herpès  zoster  ou  zona  a  été  étudié  dans  un  autre  volume  de  ce 
traité;  nous  croyons  par  conséquent  inutile  de  retracer  l'historique  et 
la  description  clinique  de  cette  maladie  ou  d'insister  sur  les  diverses 
conceptions  pathogéniques  qui  ont  été  émises  à  son  sujet. 

Nous  nous  bornerons  à  mettre  en  relief  les  symptômes  et  les 
lésions  anatomo-pathologiques  qui  ont  contribué  à  mettre  en  cause  le 
ganglion  rachidien  et  les  racines.  Le  zona  ophtalmique  sera  naturel- 
lement laissé  de  côté,  bien  que  les  considérations  qui  seront  développées 
à  propos  du  zona  du  tronc  et  des  membres  lui  soient  strictement 
applicables.  Par  contre,  les  éruptions  zostéroïdes  qui  apparaissent 
au  cours  de  diverses  maladies  aiguës  ou  chroniques  du  système 
nerveux  trouveront  leur  place  ici,  à  cause  des  conditions  assez  par- 
ticulières dans  lesquelles  on  les  observe. 

En  effet,  les  éruptions  zostéroïdes  se  voient  généralement  au  cours 
des  maladies  qui  atteignent  les  racines  postérieures  et  les  ganglions 
rachidiens,  tels  les  méningites  aiguës  et  chroniques,  le  tabès,  le 
mal  de  Pott  et  le  cancer  vertébral. 

Les  lésions  du  ganglion  rachidien  et  de  la  racine  postérieure  ont 
été  démontrées  pour  la  première  fois  par  von  B;ierensprung  (1861) 
chez  un  enfant  d'un  an  et  demi,  qui  succomba  à  la  phtisie  pulmo- 
naire peu  de  temps  après  avoir  soulVert  d  un  zona  qui  siégeait  sur  le 
trajet  des  sixième,  septième  et  huitième  nerfs  intercostaux.  Les 
ganglions  rachidiens  correspondants  présentaient  des  altérations 
manifestes.  Ils  étaient  tuméfiés,  injectés;  la  capsule  ganglionnaire 
était  notablement  épaissie  et  contenait  beaucoup  plus  de  noyaux 
({u'à  l'état  normal.  La  rougeur  et  la  tuméfaction  inflammatoire 
s'étendaient  à  la  périphérie  jusqu'à  la  coalescence  des  racines  anté- 
rieures et  postérieures  et  même  aux  deux  branches  des  nerfs  spinaux. 
Les  éléments  nerveux  étaient  à  peine  altérés. 

Gharcot  et  Cotard  (1865)  ont  fait  des  constatations  analogues  dans 
un  cas  de  zona  du  cou  chez  une  malade  atteinte  de  cancer  vertébral  ' 
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mêmes  tuméfaction  et  congestion  des  ganglions  rachidiéns  et  des 
tr&ncs  nerveux;  microscopiquement,  une  injection  très  intense  des 
vaisseaux  avec  multiplication  des  noyaux  dans  les  espaces  intersti- 
tiels; les  éléments  nerveux  étaient  au  contraire  respectés. 
Des  faits  semblables  furent  communiqués  ensuite  par  Wagner, 


Fig.  420.  —  Zona  du  membre  supérieur  gauche,  distribué  dans  le  domaine  de  la 
sixième  racine  cervicale. 

A,  face  antérieure:  B,face  postérieure.  (Les  taches  noires  indiquent  les  groupes 
de  vésicules;  le  grisé  les  zones  d'hyperesthésie.)  (.\Auniî:-TnoMAS,  La  Clinique. 
1908,  p.  291.) 


Kaposi,  Ghandelux,  Lesser,  Pitres  et  Vaillard,  soit  dans  des  cas 
de  zona  symptomalique,  soit  dans  des  cas  de  fièvre  zostérienne 
(Landouzy);  plusieurs  fois  les  éléments  nerveux  étaient  profon- 
dément atteints  en  même  temps  que  le  tissu  interstitiel  des  gan- 
glions. 

Head  et  Campbell  (1900)  ont  consacré  à  l'étude  anatomo-patholo- 
gique  du  zona  un  travail  qui  s'appuie  sur  une  vingtaine  d'autopsies  : 
dans  tous  les  cas  qu'ils  ont  examinés,  ces  auteurs  ont  trouvé  des  alté- 
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râlions  constantes  du  ganglion  rachidien.  Ces  altérations  sont  un  peu 
variables  d'un  cas  à  l'autre,  suivant  le  temps  qui  s'est  écoulé  entre 
\i\  date  de  réruplion  et  celle  de  la  mort;  mais  elles  consistent 
toujours  en  une  inllammation  extrêmement  aiguë  avec  infiltration  de 
cellules  rondes,  en  hémorragies  ;  les  cellules  ganglionnaires  et  les 
fibres  qui  les  traversent  sont  partiellement  détruites  ;  la  capsule 
ganglionnaire  est  le  siège  d'une  intlammalion  identique.  Dans  tous 
leurs  cas,  le  bout  périphérique  de  la  racine  postérieure  était  dégénéré 
«nmême  temps  que  le  bout  central.  Ces  auteurs  sont  disposésà  croire 
que  les  troubles  trophiques  de  la  peau  sont  dus  à  une  hyperactivilé 
extrême  des  cellules  pâles  et  faiblement  granuleuses  des  ganglions 
rachidiens  (méthode  de  Nissl),  dont  le  fonctionnement  est  troublé 
par  répercussion  dans  les  hyperalgésies  qui  accompagnent  les  aiïec- 
tions  viscérales. 

Les  résultats  obtenus  par  Ilead  et  Campbell  ont  été  confirmés  par 
divers  auteurs.  Dans  un  cas  de  zona  du  plexus  cervical  observé 
<laiis  le  service  de  l'un  de  nous,  Armand-Delille  et  J.  Camus  1902) 
ont  conslalé  également  la  dégénération  du  bout  central  des  racines 
postérieures  correspondantes,  les  cellules  des  ganglions  en  chroma- 
tolyse.  Les  lésions  sont  d'autant  plus  intenses  et  intéressantes 
qu'elles  sont  examinées  plus  près  du  début  de  léruplion. 

Dans  un  cas  (1*J<>7)  où  l'éruption  zostérienne  avait  débuté  six 
«emaines  avant  la  mort  et  était  exactement  localisée  dans  le  territoire 
de  distribution  de  la  huitième  racine  dorsale,  nous  n'avons  trouvé  de 
lésions  que  dans  le  huitième  ganglion  dorsal.  Dans  un  autre  cas,  où 
l'éruption  s'était  localisée  très  exactement  dans  le  territoire  cutané  de 
la  neuvième  racine  dorsale,  seul  le  neuvième  ganglion  dorsal  était 
malade.  Dans  ces  deux  cas,  les  lésions  intéresseienl  à  la  fois  le  ganglion 
€t  la  racine  postérieure  dans  ses  deux  tronrons,  le  bout  central  ipii  va 
<lu  ganglion  à  la  moelle  et  le  bout  périphérique  qui  va  du  ganglion  vers 
laracineanlérieureàlaquelleils'unit  pour  former  le  nerf  périphérique. 
Ce  sont  des  lésions  inllammatoires,  des  amas  de  lymphocytes  dis- 
posés en  nappes  plus  ou  moins  dilTuses  à  l'intérieur  du  ganglion 
ou  dans  l'atmosphère  celluleuse  périganglionnaire,  une  congestion 
intense,  des  lésions  irrilatives,  dégénératives  et  destructives  des  élé- 
ments nerveux,  cellules  et  fibres,  des  phénomènes  de  restauration 
(fibres  en  voie  de  régénération).  Dans  le  premier  cas,  la  racine  anté- 
rieure n'était  pas  absolument  intacte,  plusieurs  oylindraxes  étaient 
hypertrophiés,  irriVguliers,  en  voie  de  désintégration:  quelques-uns 
avaient  disparu;  dans  le  second  cas.  l'inllammation  s'étendait  à  une 
assez  longue  distance  sur  le  nerf  dorsal. 

L'ensemble  de  ces  faits  démontre  l'extrême  fréquence  dos  lésions 
radiculo-ganglionnaires  dans  le  zona  et  le  rùlo  important  qu'elles 
jouent  dans  la  physiologie  pathologique  de  celte  maladie. 

On  n'a  guère  observé  dans  la  moelle  d'autres  lésions  que  les  dégé- 
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nérations  secondaires  occasionnées  par  les  altérations  des  racines 
postérieures  ou  les  lésions  imputables  à  une  maladie  intercurrente. 
Cependant,  dans  les  deux  cas  qui  ont  été  rapportés  quelques 
lignes  plus  haut,  la  moelle  était  le  siège  d'une  congestion  et  de 
foyers  hémorragiques  dans  le  segment  et  le  côté  correspondant  au 
zona;  en  outre,  il  existait  des  amas  de  noyaux  autour  de  quelques 
vaisseaux;  la  substance  grise  était  comme  tuméfiée  et  œdématiée 
(André-Thomas  et  Lamunière)  (1907).  On  peut  envisager  ces  lésions 
médullaires  comme  un  équivalent  des  lésions  cutanées  et  faire 
jouer  dans  la  production  des  unes  et  des  autres  un  rôle  important  à 
une  perturbation  auatomique  et  physiologique  du  système  sympa- 
thique. Dans  ces  deux  observations,  les  rameaux  communicants  du 
sympathique  étaient  partiellement  dégénérés. 

L'absence  de  lésions  ganglionnaires  est  exceptionnelle;  elle  a  été 
notée  i)ar  Curschmann  et  Eisenlohr,  par  Dubler  qui  n'ont  trouvé  que 
de  la  névrite  périphérique.  L'origine  névritique  a  d'ailleurs  été 
acceptée  par  Friedreich,  Charcot  et  Cotard.  Ces  derniers  auteurs  invo- 
quent un  certain  nombre  de  faits  qui  démontrent  que  des  éruptions 
cutanées  analogues  au  zona  se  développent  quelquefois  consécuti- 
vement à  des  altérations  portant  sur  la  partie  périphérique  des  nerfs, 
et  ils  citent  une  observation  de  Reyer  concernant  un  homme  qui 
avait  reçu  une  balle  à  la  partie  postérieure  de  la  cuisse  :  peu  de  temps 
après  survinrent  dans  la  jambe  de  vives  douleurs  sur  le  trajet  des 
nerfs,  douleurs  s'accompagnant  à  plusieurs  reprises  dune  éruption 
de  vésicules  d'herpès  semblables  à  celles  de  l'herpès  zoster  et  siégeant 
sur  la  peau  des  parties  douloureuses. 

On  ne  peut  passer  de  parti  pris  ces  faits  sous  silence,  mais  ils 
n'enlèvent  aucune  force  à  la  théorie  radiculo-ganglionnaire  du 
zona  pour  la  très  grande  majorité  des  cas,  surtout  lorsque,  après 
avoir  puisé  quelques  éléments  de  conviction  dans  l'anatomie  patho- 
logique, on  fait  une  incursion  sérieuse  dans  le  domaine  de  la  cli- 
nique. 

L'éruption  zostérienne  n'est  pas  distribuée  suivant  le  trajet  d'un 
tronc  nerveux,  ni  suivant  sa  distribution  périphérique,  comme  on 
l'enseignait  autrefois  ;  elle  ne  correspond  pas  davantage  à  un  terri- 
toire cutané  innervé  par  un  segment  de  moelle  ou  métamère,  comme 
l'a  cru  tout  d'abord  Head  et  comme  l'a  soutenu  également  Brissaud. 
Les  groupes  de  vésicules  d'herpès  occupent  un  territoire  radiculaire 
(Head  et  Campbell).  Suivant  les  cas,  un  seul  ou  plusieurs  territoires 
radiculaires  sont  envahis  ;  mais  la  topographie  radiculaire  est  tou- 
jours facile  à  constater  ;  elle  est  déjà  très  nette  dans  le  zona  inter- 
costal, elle  l'est  encore  davantage  dans  le  zona  des  membres,  qui 
s'observe  il  est  vrai  beaucoup  moins  souvent  que  le  zona  du  tronc. 

Non  seulement  la  topographie  de  l'éruption  démontre  l'origine 
radiculo-ganglionnaire  du  zona,  mais  les  troubles  de  la  sensibilité 
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apportent  encore  un  appoint  assez  sérieux  à  cette  démonstration.  Les 
douleurs  qui  précèdent,  accompagnent  ou  suivent  l'apparition  du 
zona  ont  une  distribution  radiculaire.  Il  n'est  pas  rare  qu'en  même 
temps  que  l'éruption  zostérienne  on  remarque  dans  la  môme  zone 
radiculaire  une  hyperesthésie  assez  prononcée  de  la  peau  (  fig.  420)  ; 
de  même  qu'à  une  phase  plus  avancée  de  la  maladie,  lorsque  l'érup- 
tion commence  déjà  à  s'éteindre,  il  persiste  une  diminution  de  la 
sensibilité  dans  la  même  zone. 

Certes,  la  pathogénie  du  zona  n'est  pas  complètement  élucidée  et 
le  mécanisme  intime  dont  dépend  l'éruption  est  encore  très  obscur, 
mais  ces  doux  groupes  de  faits,  les  lésions  analomo-pathologiques  et 
l'examen  de  la  sensibilité,  justifient  le  classement  de  l'herpès  zostor 
et  des  éruptions  zostériformes  dans  les  syndromes  radiculo-ganglion- 
naires. 

La  leucocytose  du  liquide  céphalo-rachidien  est  inconstante,  et  il 
ne  semble  pas  qu'il  y  ail  toujours  une  méningite  à  l'origine  du  zona. 
Quelques  observations  tendent  même  à  démontrer  que  la  méningite 
peut  être  secondaire,  la  leucocytose  n'apparaissant  que  plusieurs  jours 
après  le  début  de  l'éruption  (ChaulTard). 

La  topographie  radiculaire  de  l'éruption  ou  des  troubles  trophiques 
a  été  signalée  encore  dans  d'autres  aiîections  de  la  peau,  par  exemple 
dans  la  sclérodermie  ou  dans  le  purpura,  deux  atlections  dans  les- 
quelles le  système  nerveux  a  été  mis  plus  d'une  fois  en  cause,  soit 
par  suite  de  l'apparition  de  ces  alTections  au  cours  des  maladies  du 
système  nerveux,  soit  en  raison  do  la  coïncidence  de  symptômes 
nerveux.  Mais  nous  sommes  trop  peu  renseignés  sur  la  pathogénie 
de  ces  affections  pour  insister  davantage  à  leur  sujet. 

SYXDBOME  RADICULAIRE  AU  COURS  DES  TUMEURS  CÉRÉBRALES. 

En  dehors  des  symptômes  qui  leur  sont  propres,  les  tumeurs  céré- 
brales s'accompagnent  inconstammenl  de  symptômes  qui  rappellent 
ceux  des  lésions  radiculaires,  et  présentent  quelque  analogie  avec 
le  tabès.  Et  de  fait  on  trouve  dans  ces  cas  à  l'autopsie  des  altérations 
des  cordons  postérieurs  de  la  moelle  et  des  lésions  radiculaires.  Ces 
symptômes  nous  sont  bien  connus  depuis  le  mémoire  de  Batten  et 
Collier  (1899);  plus  récemment  ils  ont  fait  l'objet  de  divers  travaux, 
parmi  lesquels  nous  citerons  ceux  de  Raymond  et  Lejonne. 

Les  symptômes  les  plus  fréquents  sont  les  troubles  de  la  sensibilité  : 
ce  sont  des  douleurs  plus  ou  moins  vives  dans  la  nuque  et  les  mem- 
bres, douleurs  qui  atteignent  rarement  l'acuité  des  douleurs  lanci- 
nantes ou  fulgurantes  (lu  tabès;  mais  cette  éventualité  peut  se  pro- 
duire. Ces  douleurs  reviennent  par  paroxysmes,  laissant  dans  les 
intervalles  une  sensation  d'endolorissement.  Quelquefois  les  douleurs 
sont  à  peine  marquées  et  sont  remplacées  par  des  paresthésies,  «  une 
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sensation  désagréable  d'eau  qui  coule  ou  encore  de  carton  mouillé  »> 
(Lejonne). 

Les  troubles  objectifs  de  la  sensibilité  ne  s'installent  que  plus 
lard.  Ils  consistent  en  bandes  d'anesthésie  ou  plutôt  d'hypoesthésie 
disposées  suivant  une  topographie  radiculaire  sur  le  bord  interne 
des  bras  et  des  avant-bras  par  exemple,  ou  sur  le  bord  externe.  Les 
sensibilités  profondes  sont  également  altérées  :  la  transmission  des 
vibrations  du  diapason  est  mal  ou  même  nullement  perçue.  Il  en  est 
quelquefois  de  même  pour  les  sensibilités  articulaires  :  les  mouve- 
ments passifs  sont  imparfaitement  reproduits  ou  interprétés. 

Les  modifications  des  réflexes  tendineux  sont  d'ordinaire  plus 
précoces,  et  la  constatation  de  l'abolition  des  réflexes  patellaires  ou 
achilléens  chez  un  sujet  atteint  de  néoplasme  cérébral  doit  toujours 
faire  penser  à  une  affection  radiculaire.  L'examen  des  réflexes 
cutanés  donne  des  résultats  variables. 

A  un  degré  plus  prononcé,  les  mouvements  deviennent  incoor- 
donnés ;  le  malade  lance  les  jambes  et  talonne  légèrement,  il  y  a  un 
peu  d'incertitude  dans  les  mouvements  brusques  du  tronc,  à  l'arrêt 
ou  pendant  l'acte  de  tourner,  et  ces  phénomènes  s'accentuent  lorsque 
les  yeux  sont  fermés  (ébauche  de  signe  de  Romberg).  Aux  membres 
supérieurs,  il  y  a  un  peu  d'hésitation  pendant  la  préhension  des 
objets  et  la  main  ne  les  porte  pas  directement  au  but.  On  se  croirait 
en  somme  en  présence  d'un  tabétique  qui  en  est  tout  à  fait  au  début 
de  l'alaxieet  l'analogie  avec  la  maladie  deDuchenne  est  encore  plus 
grande  si  le  malade  souffre  de  crises  viscérales,  crises  gastriques, 
douleurs  intestinales  ;  c'est  là  du  reste  une  éventualité  d'ailleurs 
extrêmement  rare. 

Il  est  exceptionnel  que  ces  symptômes  atteignent  la  même  intensité 
que  dans  le  tabès  vrai  ;  cependant  Hoffmann  a  observé  une  ataxie 
très  marquée  et  de  vraies  douleurs  fulgurantes. 

Dans  la  plupart  des  cas,  le  syndrome  radiculaire  se  réduit  à  fort 
peu  de  chose  :  une  légère  diminution  des  réflexes  etquelques  douleurs. 
Il  peut  même  avoir  passé  complètement  inaperçu,  tandis  que 
l'autopsie  révèle  des  lésions  de  la  moelle  et  des  racines. 

Le  faible  relief  de  ce  tableau  clinique  s'explique  en  grande  partie 
par  l'acuité  des  symptômes  cérébraux  derrière  lesquels  il  s'efïace. 
C'est  pourquoi  encore,  lorsqu'il  est  plus  apparent,  ce  n'est  presque 
toujours  que  vers  la  fin  de  la  maladie. 

Il  existe  toujours  danscescas  une  augmentation  manifeste,  parfois 
très  considérable,  de  la  pression  de  li(piide  céphalo-rachidien  :  la 
soustraction  d'une  certaine  quantité  du  liquide  peut  amener,  surtout 
au  début,  une  atténuation  temporaire  de  quelques  symptômes,  et  en 
particulier  des  douleurs. 

Mayer  a  établi  le  premier  un  lien  étiologique  entre  les  tumeurs  de 
l'encéphale  et  les  lésions  des  cordons  postérieurs.  Depuis,  le  fait  a  été 
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•confirmé  dans  divers  travaux  parmi  lesquels  il  laul  citer  ceux  de 
Batten  et  Collier. 

La  prédominance  des  dégénérescences  dans  les  zones  radicu- 
laires,  dans  les  bandelettes  externes  a  été  relevée  dans  la  plupart 
des  cas. 

Nageotte  (1900)  a  le  premier  signalé  la  constance  des  altérations 
des  racines  postérieures  sur  lesquelles  siégerait  la  lésion  initiale. 
Celle-ci  consiste  en  un  foyer  inflammatoire  situé  sur  les  nerfs  radicu- 
laires  (périnévrite  et  endonévrite);  par  sa  localisation,  elle  se  rap- 
proche de  la  lésion  qu'il  considère  comme  la  lésion  primitive  du  tahes, 
mais  elle  en  diffère  par  sa  nature  non  syphilitique  et  l'absence  de 
méningite  spinale,  par  la  tendance  moins  destructive  de  la  lésion 
des  fibres  nerveuses. 

Lejonne  (1907)  est  arrivé  à  des  résultats  semblables  dans  leur 
ensemble,  mais  différents  dans  les  détails.  Pour  lui,  comme  pour 
Nageotte,  la  lésion  initiale  siège  au  niveau  des  racines  rachidiennes 
et  particulièrement  sur  la  racine  postérieure,  dans  le  trajet  intradural 
(nerf  radiculaire  de  Nageotte,  nerf  de  conjugaison  de  Sicard  et 
Cestan).  Mais  il  n'a  pas  retrouvé  les  lésions  de  périnévrite  et  d'endo- 
névrite  qu'avait  vues  Nageotte.  11  a  constaté  une  hydropisie  du  canal 
durai  et  des  masses  ganglionnaires  qui  prennent  même  1  aspect 
pseudo-kystique;  il  a  pu,  avec  un  stylet  introduit  dans  le  canal,  faire 
le  tour  du  ganglion.  Il  en  résulte  une  dislocation  des  fascicules  ner- 
veux, un  élargissement  de  la  racine  postérieure;  les  fascicules  suivent 
des  trajets  irréguliers  :  les  uns  sont  arrondis,  les  autres  comprimés, 
d'autres  encore  sont  refoulés  contre  la  face  interne  du  canal  durai.  Les 
racines  antérieures,  qui  sont  plus  compactes,  sont  moins  disloquées, 
mais  elles  peuvent  être  également  altérées,  comme  l'avait  déjà  vu 
Nageotte. 

La  myéline  subit  une  désintégration  granuleuse,  puis  disparaît 
complètement  sur  quelques  fibres;  le  cylindraxe  lui-même  subit  plus 
tard  des  altérations  analogues. 

Les  dégénérescences  de  la  moelle  ne  sont  que  les  conséquences 
de  ces  lésions  :  d"où  leur  localisation  dans  les  bandelettes  externes. 

Diverses  théories  ont  été  émises  pour  expliiiuer  de  tels  accidents  : 
Nageotte  met  en  cause  une  intoxication  ou  une  toxi-infection, 
dans  laquelle  le  liquide  céphalo-rachidien  jouerait  un  certain  rôle. 
Pour  Lejonne,  au  contraire,  ce  processus  aurait  une  origine  purement 
mécanique  :  l'élévation  de  pression  du  liquide  céphalo-rachidien 
produirait  une  compression  radiculnire  ou  plutôt  radiculo-ganglion- 
naire,  qui  entraînerait  à  son  tour  la  dislocation  des  fibres  nerveuses 
«tleur  désintégration.  Plus  rarement  les  racines  sont  le  siège  de  petits 
noyaux  néoplasiques  (André-Thomas  ol  L(v\v). 
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ERRATA 


FiG.  33,  PAGE  7G.   —  Au   lieu    de  :  Coupe  passant  par  le  XVIe  segment  cervical, 
lire  :  VI"  segment  cervical. 

FiG.  99  et  100,  PAGE  JIO.    —   La  légende  de    la    figure  99  s'appli([ue  à  la  figure  100 

et  vice  versn. 

FiG.  194,  PAGE  359.  —Dans  la  légende  ligne  5,  au  lieu  de  :  Coloration  au  W'eigert- 
Pal,  lire  :  coloration  au  carmin  en  masse;  ligne  6,  au  lieu  de  :  la  pâleur,  lire  : 
la  sclérose  des  cordons  antéro-latéraux;  ligne  7,  au  lieu  de  :  Cette  jiàieur,  ftre  .• 
celte  sclérose  est  due  à  la  dégénérescence,  etc. 

Page87,  ligne  7. —  Au  lieu  de  :  Les  racines  de  chaciue  racine  postérieure, etc., /t're  ; 
Les  fibres  de  chaque  racine  postérieure,  etc. 
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